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Ein Fall von doppelseitigem Zwerchfelldefekt bei einer
totgeborenen Frueht.

Von
Hisao Kubo (Japan).

Mit 4 Textabbildungen.

(Eingegangen am 11. Mdrz 1929.)

Auf Anregung des Herrn Prof. Dr. Wiijen und unter seiner giitigen
Leitung habe ich ein Praparat, das als ZwerchfellmiBbildung bezeichnet
war, einer genaueren Untersuchung unterzogen. Es handelte sich hierbei
um eine doppelseitige Zwerchfelliickenbildung, die zu den seltenen
Vorkommunissen gehort.

In der neuerdings erschienenen, uinfassenden Arbeit von Gruber!
schreibt er dariiber: ,,In seltenen Fallen ist das Zwerchfell beiderseits
miBbildet. So hat Lambl bei einem 33jahrigen Mann jederseits eine
Zwerchfellsliicke festgestellt. Vielleicht ist auch Diemenbriicks Beob-
achtung bel einem Tjdhrigen Kinde hier einschligig. Ein weiblicher
Fetus, den Otto beschrieb und ein von Cartellier: untersuchter Fall
zeigten neben einer linksseitigen Zwerchfellsliicke eine hernidse Aus-
stilpung im Bereich der rechten Zwerchfellshalfte.”” Coilloud*, der
sich besonders mit der rechtsseitigen Zwerchfellmilbildung beschaftigte,
hat aus dem Schrifttum 48 Fille von angeborenem rechtsseitigem
Zwerchfelldefekt gesammelt und einer sehr vorsichtigen Bewertung
unterzogen. In seiner Arbeit ist aufler den Fillen von Lambl und Diemen-
briick noch ein. Fall von Spessa beschrieben. Es handelte sich hierbei
um eine MiBbildung mit vollstindigem Zwerchfellmangel. Die Falle
von Otto und Coartellieri gehdren zur doppelseitigen Zwerchfellmif3-
bildung, doch mnicht zur doppelseitigen Zwerchfellickenbildung. So
sehen wir, daB doppelseitige Zwerchfelliickenbildung trotz nicht so
seltenem Vorkommen der Zwerchfellmifbildungen doch noch zu den
allergr6Bten Seltenheiten gehort.

Das Priparat stammt von einer totgeborenen mannlichen Frucht.
Uber Geburtsgeschichte waren leider keine Angaben zu erhalten. Die
pathologisch-anatomische Diagnose lautet folgendermafien: Frithgeburt
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mit Hasenscharte, Wolfsrachen wnd Zwerchfellmifbildung, Verlagerung von
Leber und Darmschlingen in die rechie Brusthihlemhdlfie.

Sektionsnummer 781/1928.
Lange etwa 36 om, Kérpergewicht ohne Schideldeckelknochen und Gehirn 780 g.
Aupere Ansichi: Augen nichts Besonderes, Nase verhaltnismaBig groB und breit-

basig, typische Hasenscharte
und Wolfsrachen, Zunge volu-
mings, Ohrmuscheln normal,
Obere GliedmaBen normal
grof und normal geformt,
Bauch vorgewdlbt, Nabel-
schnur rechtsdrehend, duBere
Geschlechtsteile und After
normal, ebenso untere Glied-
malen. Gleich nach Eroff-
nung der Bauchhéhle sieht
man, wie Abb. 1 zeigt, dafl
die Leber einen iberwiegen-
den Teil der Bauch- und
Brusthohle einnimmt, das
Herz nach links, der Thymus
fast normal gelagert ist.
Linke Brusthohle: Durch
Verdrangung des Mediasti-
nums nach dieser Seite ziem-
lich verkleinert. Vorne unten
das fast normal grofle, etwas
nach links verdringte Herz.
Hinter Thymus und Herzen
die von vorn kaum bemerk-
bare gewdhnlich grofe linke,
zweilappige Lunge. Herzbeutel
im Basalteile mit dem Zwerch-
fell verwachsen. Dicht hinten
unter dem Herzen und unter
der Lunge, also oberhalb des
Zwerchfelles liegt die Milz,
deren Hilus nach unten und
die laterale Fliche nach oben
sieht. Die Milz ist also nicht
nur durch die Zwerchfelliicke
in die Brusthohle verlagert,
sondern auch urm die sagittale
Achse nach links um etwa 45°
gedreht. In der rechien Brusi-
fishle sicht man von vorn bei
der breit erdffneten Bauch-
und Brusthéhle nur einen
verlagerten Teil des Leber-
lappens, der mit dem in der
Bauchhohle liegenden Leber-
lappen in Verbindung steht.
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Abb. 1. 4 = Thymns; B =Herz; ¢ =rechter Leberlappen,
der in die rechte Brusthohle eingelagert ist; D = Der
in der Bauchhohle gebliebene Teil des rechten Leber-
lappens; E = Der linke Leberlappen; F = Eine tiefe Furche
im rechten Lappen, in die die Pars sternalis diaphragmatica
dext. und der rechte Rippenbogen eingekeilt ist; ¢ = Der linke
Teil des Zwerchfelles; H = Der Lobus quadratus; I = Das Lig.
teres hepatis mit der Vena umbilicalis; J = Die Ansatzstelle
des Lig. fale iformehepatis; K = Das S-Romanum.
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Der hochste Teil des in die Brusthohle verlagerten Leberlappens gelangt bis zur
Hohe des 1. Intercostalraumes, also fast zur Kuppe der Brusthoéhle. Hinten und
seitlich von der Leber liegt der Darmanteil, dessen héchster Teil die Hohe des
4 Intercostalraumeserreicht. Rechie
Lunge, von vorn gar nicht sichtbar
(Abb. 2), liegt, ganz geschrumpft
und verdridngt, im median-oberen
Teile der Brusthohle, dicht am
Mediastinum. Sie ist betrichflich
kleiner und diinner als die linke,
nur fast 1/; so grof wie diese, zeigt
aber doch deutlich 3 Lappen. Der
in die rechte Brusthéhle verlagerte
Darmteil besteht aus Dickdarm und
Diinndarm. Mediastinuminfolge der
Inhaltzunahme der rechten Brust-
hohle etwas nach links gedringt.

In der Bauckhohle nimmib die
A im ganzen 45° um eine sagittal-
I horizontale Achse nach rechts ge-
drehte Leber die obere linke Haupt-
halfte ein. Der unterste Leberteil
reicht bis 1 cm oberhalb der Spina
E iliaca sin. ant. sup. Déarme nach
der rechten Seite verdrangt.
Thymus 2,5:1,5:0,4cm, 1.9 g
schwer. Kehlkopf und Luftrohre
o. B.; rechter Bronchus betrachtlich
unterentwickelt, entsprechend der
Verkleinerung der rechten Lunge,
ebenso die rechten Lungenblut-
gefale. Sonst Herz und Gefdfe
o. B. Speiseréhre 0. B. Magen hin-
ter der Leber in normaler Lage;
seine Form und Einstellung nor-
mal; vordere Fliche nach vorn,
groBe Kurvatur nach links, kleine
nach rechts. Duodenum in nor-
maler Lage an der hinteren Bauch-
wand befestigt. Diinndarmschlingen
hauptsichlich in der rechten Bauekh-
hohlenhalfte und in der rechten
Abb. 2. Von der rechten Seite gesehen. 4 = Die Leber; Brusthsble geleger.l und zw-ar vom
B~ Der Wurmfortsata; C— Hinter dem Zeichen x  Duodenum ab sich schlingelnd
liegt die Gallenblase; D = Der Anfangsteil des Dick- einmal bis zum unteren Teile der
darmes; B = Der Dinndarm. rechten Bauchhohlenhalfte herab
und dann noch einmal hinauf zur
rechten Brusthohle, die sie mit dem Leberlappen zusammen ausfiillen. In der
rechten Brusthohle liegt zwischen den Dinndarmschlingen auch der Blinddarra
mit dem ungefihr 2 cm langen Wurmfortsatz. Das darauffelgende Kolon schlingelt
sich einmal in der Brusthohle und verlat dann den Brustraum, dicht rechts vorn
von dem Magen, also in der rechten Bauchhohlenhilfte zum Sigmoideum ver-
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laufend. Infolgedessen hier auf- und absteigender Dickdarm und Querdarm nicht
mehr unterscheidbar. S-Romanum verhaltnismafBig umfangreich, griinschwarzes
Meconium enthaltend. Gekrdse des Jejunoileums etwas linger als gewdhnlich.
Mesokolon sehr lang, weniger Querdarm, auf- und absteigender Dickdarm, ganz
frei beweglich. Hier besteht also ein Mesenterium commune fiir Jejunoileum,
Kolon und S-Romanum. Von der grofen Kurvatur des Magens hingt ein kleines
Omentum majus herunter. Oberflache des Gekrdses glatt und blaB. Linge des Diinn-
darmes (vom Pfériner bis zum Blinddarm) etwa 100cm und die des Dickdarmes
(vom Blind- bis zam Mastdarm) etwa 32 cm. Das normal geformte und gelagerte
Pankreas liegt hinter dem Magen. Die Leber (Abb. 3) ziemlich groB; linker Lappen
4:4,5:3 cm, rechter 6,5:2,8:3,3 cm, Gewicht 56 g, Volumen 52 ccm, das nach
dem Vorschlag Cartellieris gemessen wurde. Von vorn gesehen, sieht der linke
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Abb. 3. Starke Verunstaltung der Leber, von vorn gesehen, A = Ein Teil des rechten in dje rechte

Brusthéhle verlagerten Lappens. B = Tiefe Furche im rechten Lappen, in die die rechte Pars costalis

des Zwerchfelles und der rechte Rippenbogen eingekeilt sind; ¢ = Ein Teil des rechten in der Bauch-

hohle verbliebenen Lappens; D = Ansatzstelle des Lig. falciforme hepatis; F = Lobus quadratus
F = Lig. teres hepatis mit der Nabelblutader.

Lappen grofer aus, als der rechte, ebenso von unten betrachtet. Zwischen beiden
Lappen verlauft eine seichte Furche, an der das Lig. falciforme und das Lig. teres
hepatis ansetat. Im rechten Lappen noch eine tiefe Furche, die den in die Brust-
hohle eingelagerten Teil von dem in der Bauchhéhle geblicbenen trennt. Sie st
durch die Einkeilung der Pars sternalis dext. diaphragmatica und des rechten
Rippenbogens verursacht. Lobus quadratus und Spiegeli gut entwickelt. Linker
Lappen hat am hinteren lateralen Teil einen etwa 1,5 om langen Fortsatz. Gallen-
blase liegh dicht unter dem rechten Lappen. Nabelblutader verliutt fast normal, aber
nicht im Sulcus, sondern in einem von der Lebersubstanz gebildeten Kanal. Ductus
choledochus verliuft vor der Pars horizontalis duodeni sup., um dann in die Pars
descendens einzumiinden. Linke Niere und Nebenniere o. B. Rechie Niere und
Nebenniere liegen etwas hoher als die linke und sind etwas kleiner. Rechtes Nieren-
becken etwa haselnuBgroB, sackférmig erweitert und enthilt leicht getriibte diinne
Fliissigkeit. Rechte Niere durch das erweiterte Becken leicht gedriickt. Beide
Hoden haben den Descensus noch nicht ganz durchgefiihrt, liegen in der Nahe
des inneren Leistenringes an der Beckenwand.
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Zuwerchfellbefund (Abb. 4).

Rechte Zwerchfellhilfte: Pars sternalis entspringt wie gewshnlich von der dor-
salen Fliche des Schwertfortsatzes und dem hinteren Blatt der Rectusscheide. Sie
schlieBt sich ebenfalls an die Zentralsehne an und umgibt mit der linken Pars
sternalis zusammen das Foramen venae cavae. Dieser Zwerchfellteil lagert sich
in die tiefe Furche des rechten Leberlappens ein. Pars cosialis fehlt ginzlich. In-
folgedessen entsteht hier eine groBe Liicke, durch welche die Baucheingeweide in
die rechte Brusthohle eingelagert sind. Die 3 Abteilungen der Pars lumbalis dia-
phragmatica entwickeln sich und entspringen fast wie gewohnlich. Die Liicken-
wand ist etwas gewulstet, aber glatt. Linke Zwerchfellhilfte: Pars sternalis ist wie
gewdhnlich entwickelt und entspringend. Pars costalis nimmt ihren Ursprung fasy
in gewthnlicher Weise, also von den 12. bis 7. Rippen, ist aber ziemlich schwach
und nicht vollkommen entwickelt, infolgedessen entsteht eine grofie Liicke zwischen
der Pars lumbalis und der Pars costalis. Die Liicke ist ungefsihr knopflochihnlich
und 1,8—0,9 cm groB. Man kann durch die Liicke einen Zeigefinger leicht durch-
stecken, sie liegt, entsprechend dem Tri-
gonum costolumbale oder der sog. Boch-
dalekschen Stelle, an der Brustwand wand-
standig, von der hinterseitlichen Wand
bis zum Zentrum tendineum. Die Milz
ist durch diese Liicke in die linke Brust-
hohle eingelagert. Der Rand der Liicke
ist allseitig diinn und fast gleichmifBig.
Pars lumbalis fast wie gewdhnlich ent-
wickelt. Zentrum tendineum zeigt keine
Kleeblattform mehr. Aber der sehnige
Anteil, der von den Muskelziigen stammt,
bildet ganz gut das Foramen venae cavae.
Ziige beider Abschnitte der Pars lumbalis
iiberkreuzen sich und bilden im Verlauf
Abb. 4. Zwerchiellschema mit beiderseitiger 20 Zentrum tendineum das Foramen oeso-

angeborener Liicke, von unten gesehen. phageum. Der Hiatus aorticus besteht
ganz wie gewohnlich.

Die Nn. phrenici zeigen gewodhnliche Urspriinge, verlaufen zwischen dem Peri-
cardium parietale und der Pleura mediastinalis, der rechte mehr senkrecht, der
linke entsprechend der Verlagerung des Herzens nach links in einem weiten Bogen.
Rechter N. phrenicus setzt an die Pars costalis an und ist etwas diinner als der
linke, linker o. B.

Die mskroskopische Untersuchung der verschiedenen Organe zeigte keine Be-
sonderheiten.

Epilrise.

Wie aus der bevorstehenden Beschreibung hervorgeht, handelt es
sich um eine doppelseitige Liickenbildung des Zwerchfelles. Der Fall
hat eine gewisse Ahnlichkeit mit dem von Lambl. Aber bei dem Fall
von Lambl war die rechte Offnung kleiner als die linke und ein Teil des
Diinndarms war in die rechte Brusthshle verlagert, wihrend bei meinem
Falle die rechte Liicke viel grofer als die linke ist und der grofite Teil des
rechten Leberlappens mit der Gallenblase, einem Teil des Dinndarmes,
Blinddarm mit dem Wurmfortsatz und der Anfangsteil des Kolons
in die rechte Brusthshlenhalfte und die Milz in die linke verlagert sind.
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Bei dem Fall von Diemenbriick bestand ginzlicher Mangel des sehnigen
Teils beider Halften des Zwerchfells. So verhdlt sich dieser Fall also
ganz anders als der meinige. Soweit ich aus dem Schrifttum ersehen
konnte, ist mein Fall, abgesehen von Spessas Fall, das dritte einschlagige
Beispiel einer doppelseitigen Liickenbildung des Zwerchfelles.

Zur Klirung der Entstehung der MiBbildung seien hier zunichst
einige Satze aus den auf den Darstellungen von Broman, Korning, Levis
und Mall beruhenden Angaben iiber die normale Entwicklung des
Zwerchfelles angeftihrt.

,»Das primitive Zwerchfell entwickelt sich nach Broman aus 3 Anteilen, ném-
lich ventral durch die Anlage des Septum transversum, einer ziemlich horizontal
ausgedehnten, mesenchymalen Gewebsplatte, welche dem Herzen bzw. dem Herz-
beutel als Unterlage dient, dorsomedial durch Teile des ventralen Mesenteriums und
Nebenmesenteriums der Vena cava, dorsolateral jederseits durch eine sichelartige
vorspringende Falte, welche auch als Pfeiler des Zwerchfelles, Plica oder Membrana
pleuroperitonealis bezeichnet wird. Dazu kommen noch seitliche Anteile, die bei
der Thoraxvergroflerung sich von der Korperwand jederseits heriiberdehnen.
Dorsal vom Septum transversum klafft jederseits in der frithen Zeit der Entwick-
lung eine Liicke, d. h. eine offene Verbindung zwischen Pleurah¢hle und Bauch-
hohle, das Foramen pleuroperitoneale oder die Keithsche Pleuroperitonealpassage.
Erst durch das Vorwachsen der dorsolateral gelegenen Plicae pleuropericardiacae
einerseits, der Plicae pleuroperitonealis (Brachetsche Pleuroperitonealmembran
oder Urnierenfalten) andererseits kommt es zur Einengung der offenen ,Pleuro-
peritonealpassage’. 'Das geschieht erst nach der 5. Embryonalwoche. Die Ver-
einigung der 3 Anteile des primitiven Zwerchfells erfolgt aber nicht sehr schnell,
gleichmaBig und vollstdndig. Noch einige Zeit umschlieBen sie die kleine Offnung
des Foramen pleuroperitoneale, das mehr oder weniger nahe an der dorsalen
Korperwand liegt und erst in der 7. bis 8. Embryonalwoche bei menschlichen
Embryonen von 20—24 mm Nackensteilinge geschlossen vorgefunden wird;
dabei schliefit sich das linke Foramen pleuroperitoneale spiter als das rechte. An
die Entwicklung des serdsen Zwerchfells schlieBt sich sozusagen unmittelbar das
Einwachsen der Muskulatur aus den infrahyoiden Anteilen der ventralen Korper-
muskulatur. Schon am Schlusse des 1. Monats, wenn also die Pleuroperitoneal-
membran eben begonnen hat, einen gewissen Abschluf zwischen Brust- und Bauch-
héhle herzustellen, beginnt die von vornher nach hinten erfolgende Einwanderung
und Ausbreitung der Muskulatur, die erst mit dem 3. Embryonalmonat zum Ab-
schlufl kommt.*

Hieraus konnen wir erkennen, dal} die rechte Liickenbildung des
Zwerchfells bei unserem Falle nicht nur als ein Zeichen 6rtlich unvoll-
standigen Verschlusses der Anteile des hiutigen Zwerchfells, sondern
auch als ein Zeichen einer Stérung in der Anlage des Zwerchfells be-
trachtet werden diirfte. Wahrscheinlich kénnte die mangelhafte Ent-
wicklung der sog. Urnierenfalte vorhanden sein. Nach Grubers Rintei-
lung gehért. also dieser Fall zu der Gruppe der Stérung in Anlage und
VerschluB3 des Zwerchfells. Der teratogenetische Terminationspunkt
diirfte vor dem Ende der 3. Embryonalwoche gelegen sein. Die linke
Liickenbildung an der sog. Bochdalekschen Stelle des Zwerchiells
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diirfte als eine Folge des unvollstindigen Verschlusses der sog. Pleuro-
peritonealpassage betrachtet werden. Der teratogenetische Termina-
tionspunkt diirfte in der 7. bis 8. Embryonalwoche gelegen sein.

Uber die Entstehungsursache kann ich fiir meinen Fall nicht viel
sagen. Gruber! hat allgemein folgende 3 Moglichkeiten gezeigt und sie
sehr vorsichtig beurteilt.

a) Zwerchfellmifibildungen lediglich aus primé#rer Verlagerung von
Eingeweiden.

b) Zwerchfellmifibildungen lediglich aus primérer Wachstumsstorung
des Zwerchfells.

¢) Zwerchfellmifibildungen aus gestorter Korrelation von Zwerch-
fellwachstum und Syntopie mit den Nachbarorganen.

Bei der Beurteilung der obenerwéhnten Méglichkeiten kommt der
Zustand der Leber oft in Frage. Ich mochte auch bei meinem Falle
aufmerksam machen, dall der rechte Leberlappen betrichtlich gréfer
als gewohnlich ist. Aber was fiir eine Rolle dieser vergroBerte Leber-
lappen bei der Entstehung dieser ZwerchfellmiBbildung gespielt hat,
mub} dahin gestellt bleiben. Jedenfalls ist es duBerst schwer, bei meinem
Falle wie bei den meisten anderen Fallen der angeborenen Zwerchfell-
miBbildung, genauere Aufschliisse iiber Entstehungsursache zu geben.

Sehrifttum.

L Gruber, Die MiBbildungen des Zwerchfells. In Schwalbe-Grubers Morpho-
logie der MiBbildungen 3, 12. Lfg., S. 81 (1927). — ? Gruber, Beitrége zur Lehre
vom kongenitalen Zwerchfelldefekt mit besonderer Beriicksichtigung des rechts-
gelegenen. Virchows Arch. 218, 84 (1914). — 3 Cartellieri, Beitrag zur Lehre von
den ZwerchfellmiBbildungen. Virchows Arch. 263, 599 (1927). — * Cailloud, Uber
einen rechtsseitigen Zwerchfelldefekt bei Erwachsenen. Virchows Arch. 218, 64
(1914),



