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Schon vielfach ist darauf hingewiesen worden, wie gro~ die Schwierig- 
keiten sind, die Frage zu 15sen, ob dieser crier jener Fall yon angeborenem 
HcrzfeMer tats~chlich eine angeborene Entwicklungsanomalie darstellt, 
oder das Ergebnis einer im Mutterleibe fibcrstandenen Endokarditis 
ist (Herxheimer, Heigel). Diese Schwierigkciten wcrden aul3crdem 
noch durch den Umstand vergrSl~ert, da~ eine intrauterine Infektion 
sich h~ufig gerade an anormalcn Herzklaplocn , die augenscheinhch 
einen Locus minoris resistentiae bilden, festsetzt (Ribbert). Noch ist 
es bisher unseres Wissens noch niemanden gelungen, einen frischen 
Fall von Endokarditis bei einem neugeborenen Kinde zu beobachten, 
im Gegenteil handelt es sich in allen bis jetzt  beschriebenen F~llen 
um vollkommen abgeschlosseim Prozesse - -  um Herzfehler (Ribbert). 
Andcrerseits weisen such EntwicklungsstSrungcn nicht seltcn sowohl 
makroskopisch wie such mikroskopisch ganz dieselben Erscheinungen 
auf, wie sie nach einer intrauterin verlatffenden Endokarditis zu be- 
obachten sind. Daher haben die verschiedenen Forsoher hgufig nur 
auf Grund  mittelbarer Hinweise diesen oder jenen Fall so und nicht 
anders bewertet (siehe die F~lle yon Fischer, HeigeI). Das sehr ver- 
wiekelte Bild, welches bei angeborenen Herzfehtern zur Beobachtung 
kommt,  ist h~ttfig d a s  Ergebnis der Einwirkung mehrerer pathogener 
Faktoren. 

Unter  den angeborenen Herzfehlern stehen die Ver&nderungen des 
linken ven6sen Ostiums an letztcr Stelle, da die Klappen dieses Gebietes 
seltener als die tibrigcn von krankhaften Ver/~nderungen ergriffen werden 
(M6nckeberg, Herxheimer). 

Veranlassung zu vorllegender Mitteilung gab ein Fall yon angeborenem 
Herzfehler an den Mitra]-, zum Tell such an den Tricuspidalklalopen. 
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Besonders die Vergnderungen an  den Mit ra lk lappen verd ienen  ein- 
gehende Besprechung,  da wir nirgends in  der uns  zug~tngigen L i t e ra tu r  
t I inweise auf so eigenartige Ersche inungen  gefunden haben.  

Die Sek~ion wurde yon Prof. Schorr am sgaagliehen Entbindungsheim am 
23.11.28 ausgefiihr~. Krankenbogen Nr. 43. 

Ausgetragener Knabe, Tod naeh 2 Tagen. Cyanotische Verf&rbung der ttau~ 
ohne spezifisehe Ver&nderungen. In den Nabelgef~Ben dunkles fltissiges Blur. 
In den groBen K6rperhOhlen klare ser6se Fltissigkeit. Auf allen Schnittfliichen 
viol dunkles fliissiges Blur. 

Lungen lnfthaltig, hyper~miseh. In den Bronehiolen groge gelbe Eitertropfen. 
Thymus nieht grog, eyanotiseh, ttyper~mische Muskatn~flleber. Herz vergrfBert, 

besonders die reehte Herzh~lfte. 
K~mmern dutch dnnkles fltis- 
siges Blur iiberdehnt. Foramen 
ovale often, yon mittlerer Gr6Be, 
mit glatten R~ndern. Offnungen 
zwisehen den Herzkammern ge- 
sohlossen. Irgendwelehe EnV 
wieklungsst6rungen nirgends 
naehweisbar. Dock die Mitral- 
und die Trieuspidalklappen yon 
warzenartigen, derben, weiBlieh 
rosafarbenen Wueherungen be- 
deckt. 

Magendarmschlauch o. B. 
Milz klein, derb, eyanotiseh. 

Nieren, Nebennieren, Gehirn 
ebenfalls cyanotisch, sonst o. B. 
Verkn6cherungslinie am Ober- 
sehenkel normal. 

A natomisehe Diagnose: Stark 
ausgesprochene Cyanose; inJek- 
ti6se eitrige Bronehiolitis; ver- 

Abb. 1. ruk6se Endokarditis (9) Ent- 
wieklungsanomalie (9.) der atrio- 

ventrikul~ren Klappen, besonders der linken Herzkammer. Mukatnufilebers. Cyanose 
aller inneren Organe. 

Besehreibung des Priiparates des gehiirteten Herzens. 
Herz, besonders die reckte tt&lfte, bedeutend hypertrophisch. (Die Wand 

der reehten Kerzkammer 0,8 em dick, die linke 0,4.) Das Foramen ovale often. 
Linkes ven6ses Ostium bedeutend verengt. An der Grenze zwisehen linker Kammer 
und Vorhof h/~ngen, yon der Wand des lei~zteren ausgehend, ins Lumen der Kammer 
drei gesehwulstartige Gebilde mit h6ekeriger unebener Oberfl~elae herab (Abb. 1). 
Diese sind l&nglich eif6rmig und erirmern bis zu einem gewissen Grade an Blumen- 
kohl. Jedes dieser Gebilde besteht aus einzelnen versehieden groBen, an ihrer 
Basis zu einem gemeinsamen K6rper verbundenen Lappen odor Zo~ben. An ihrem 
Rand sind alle drei Gebflde miteinander verwaehsen, ein die atrioventrikul&re 
Offnung stark verengendes Diaphragma bildend. Von der der tIerzkammer 
zugekehrten Fl~ehe dieser Gebilde verluufen kurze Sehnenf&den zu den Papillar- 
muskeln. Sowohl die Oberfl/~ehe wie aueh die Sehnittfl~ehe dieser warzenartigen 
Gebilde yon gleiekm~Biger, weiBlieher, opalescierender Farbc. 
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Im  Gebiet der medialen Segeln der Trieuspidalkluppe (Abb. 2) ein den eben 
gesehilderten Gebilden an der linken atrioventrikul~ren 0ffnung vollkommen 
gleichendes Gebilde; das vordere laterale Segel der Trieuspidalklappe bedeutend 
verdiekt, faltig, doeh hat  es immerhin das Aussehen einer normalen Klappe bei- 
belaalten. Nur ihr hinteres Segel weist keinerlei Abweiehnngen, eine unbedeutende 
Verdicktmg am freien I~and abgerechnet, auf. 

Zur histologischen Untersuchung wurden eine ganze Reihe 1/~nglieher PlatSen 
ausgesehnitten, und zwar: 

1. aus den ver/~ndertea Klappen des linken nnd des rechten tIerzens und den 
den Klappen anliegenden Gebieten des IIerzmuskels; 

2. aus der Wand der beiden Herzkammern und den Papillarmuskeln und 
3. aus der Leber und aus den Lungen. 
Die ausgesehnittenen Plagten wurden zum Teil in Paraffin, zum Teil in Celloidin 

eingebettet. Die Sehnitte wur- 
den naeh den versehiedenen 
Methoden gef&rbt, und zwar: 
1. Itgmatoxylia-Eosin, 2. naeh 
van Gieson, 3. naeh Mallory, 
4. naeh Bielschowsky-Maresvh, 
5. auf elastisehe Fasern, 6. auf 
Fibrin hack Weigert, 7. durch 
polychromes Methylenblau und 
8. dutch Thionin. 

Die mikroskopische Unter- 
s'uchung ergab an Stelle der 
Mitralklappe ein Gebilde, wel- 
ches durch einen Stiel mig dem 
Endokard des Vorhofes in Ver- 
bindung stand. Dieser Stiel 
verbreitert  sieh und gehb in 
einen K6rper fiber, der aus eiuer 
geringen ~er~ge ziemlieh dicker, 
dicht aneinander liegender Zot- 
gen besteht. Ein Teil der 
Zotten verzweigt~ sieh, so dub Abb. 2. 
Neben~ste naehweisbar sin& 
Das Endothel des Endokards geht auf die Oberfl~ehe der vergnderten Klappe 
fiber und bedeekg sie dutch eine Sehicht reeht hoher endothelialer Zellen. 
Stellenweise fehl~ das Endothel an der Oberfl~ehe der Zotten. (Diese Erseheinung 
ist h6ehsgwahrscheinlieh k/ins~lieh.) Zwischen den einander anfliegenden Zotten 
is$ Blur zu sehen. An diesen Stellen der endotheliale Belag der Zotten besser 
erhalten als an ihrer Oberfl/~ehe. Blutgef/~ge fehlen sowohl im Stiel als aueh in 
den Zotten der eben besehriebenen Gebilde. 

Die Zotten erscheinen in deft Pr&10araten in verscttiedenen Riclagungen dureh- 
sehnitten. Der zentrale Teil jeder Zotte bestehg aus einem bindegewebigen Strung, 
der die Lgngsaehse tier Zogte bildet und aus miteinander in Verbindung stehenden 
dieken, kollagenen tPasern. Diese Fasern werden dutch van Gieson stark rot, dureh 
Mallory dunkelblau gef/~rbt. Von diesem Strung gehen in versehiedener Riehtung 
dieht miteinander verfloehtene, zarte, bindegewebige Fasern aus. Diese zarten 
F~sern werden zum Teil naeh van Gieson rmr sehwaeh gef/~rbt, zum Teil nehmen 
sie eine Masse rosa oder nach Mallory eine laellblaue Fgrbur~g an und bilden ein 
feines filzarNges Geflecht. Bei Silberimpr~gnation nach Bielsehowsky-Maresch 
erseheinen diese Fasern in den Paraffinsehni~ten kr~ftig sehwarz, geh6ren also 
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zu den pr~kollagenen Fasem. Diese Regelm~l~igkeit im Verlaufe der Bindegewebs- 
fasern lgl~t sich fast in allen Zo~ten verfolgen. Zwischen den Bindegewebsfusern 
liegt die Grundsubstanz, die besonders in den peripheren Gebilden der Zotten 
in groBen Mengea n~chweisbar ist. Bei der gew6hnlichcn Fi~rbung (tt~matoxylin- 
Eosin) ~ritt die Grundsubstanz deu~lich zutage, d~ sic dureh H~matoxylin blgulich- 
violett gefi~rbt erschein~. Doch besonders scharf ist das Bild n~eh Fi~rbung durch 
polychromes Mcthylenblau oder Thionin. Bei der F~rbung n~ch den letztgenannten 
spezifischen Me~hoden erseheint die Grundsubst~nz metachroma~isch gef~rb~ und 
ist zum Teil homogen r6tlich-violett, zum Teil in Form yon miteiaander ver- 
floehtenen r6tlichen Fasern auf den Pr~paraten zu erkennen. Auch die Grund- 
substanz des Endokards, welches in den Stiel der veri~nderten Mi~ralklal0pe iiber- 
geh~, is~ metachromatisch gefi~rbt. In der Grundsubstunz zwischen den Binde- 
gewebsfasern liegen grebe Mengen yon Zellen. Die Mehrzahl derselben weisen 
einen durch Hgmatoxylin stark gefgrbten Kern und einen schmalen Protoplasmu- 
rand auf. Die Zellen sind racist yon ovalcr Form. Ein Tcil duvon ist spindelfSrmig, 
yon ihnen gehen in vcrschiedenen l~ichtungen protoplasma~isehe Auslgufer aus. 
In den periphercn Teilen einiger Zotten liegen vereinze]be eifSrmigc Zellen, deren 
Chromatin in Form eiaer gezahnten Platte, der Lgngsachse des Kerns entsprechend 
angeordnet is~ (die sog. Myocyten - -  Anitschkow). AuBer diesen verehLzclt vor- 
kommenden Myoeyten sind im Blutgewebe in geringer Anzahl grebe Zellen veto 
Typus der M~krophagen versf~reut, die einen kleinen Kern und einen breiten 
Protoplasmarand aufweisen. Es kommcn auch einzelne Plasmazellen vor. 

Die elastischen Fasern gehen nicht in die geschwulstartig entarteten Klappen 
fiber und sind auch in den Zotten nieht naehweisbar. Im veri~nderten 8egel der 
Tricuspidalklappe lasscn sieh bei der mikroskopisehen Untersuchung dieselben 
Veri~nderungen wie an den Mitralklappen naehweisen. 

~)brigs Organs: Im Herzmuskel keine eatzfindliehe Erscheinungen, Leber 
zentrale Stauungsatrophie. In den Lungen Stauungen, Bronchiolitis and lobul~re 
Herdentzfindung. 

Somi t  wurde  bei  der  Sekt ion  sines neugeborenen  K indes  s ine aku te  
ei tr ige Bronchioli~is, Iqerde einer d isseminier ten ,  lobulgren  Pneumonie  
und  s in  angeborener  Herzfehler  an  den  Tr icuspidal-  und  Bicuspida l -  
k l appen  gefunden.  

Die h~ufig an  den  H e r z k l a p p e n  Neugeborener  au f t r e t enden  sog. 
B lu tknS tchen  s tehen in keinerlei  Zusammenhgng  mi~ den  yon  uns an  
den  a t r ioven t r ikn l~ren  K l a p p e n  beobach te t en  Ver~nderungen.  Diese 
Blu tknStchen ,  die bei  Erwachsenen  sehr sel ten sind, s ind zu allerers~ 
yon  Luschka beschr ieben worden,  spK~erhin werden  sic yon  einer ganzen 
Reihe  yon  Au to ren  erw~hnt  (Ionson, Wegelin, Dithelm u. a . ) .  Die ge- 
schwuls ta r t igen  Gebilde,  die frei yon  der  Ansatzs~elle der  Mi t ra lk lappe  
in die t tSh]e  tier ] inken H e r z k a m m e r  her~bh~ngen,  e r innern  in ih rem 
makroskop ischen  Bau  an  die yon  vielen Un~ersuchern beschr iebenen 
b indegewebigen Geschwtils~e der K lappen .  I n  bezug auf diese]ben ist  
bisher  noch keine einhei t l iche Auffassung erziel t  worden.  Wi~hrend 
einige Forscher  die geschwuls tar t ige  N a t u r  dieser p r imgren  Neub i ldungen  
a m  E n d o k a r d  der K l a p p e n  leugnen (Windholz)  und  die Mehrzghl  dieser 
Gebilde als organis ier te  T h r o m b e n  auffassen (Thorel, Husten), hal~en 
andere  im Gegen~eil die En t s t ehung  soleher b indegewebiger  Gesehwti ls te  
gn den  K l a p p e n  ftir mSglieh (Steinhaus, Ribbert, Guth, Leonhardt, 
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Simmonds, Reitman, Devitzkij, Hagedorn). Interessant  ist der Stand- 
punkt  yon K6chlin, der die Mehrzahl dieser eben besehriebenen zotten- 
artigen Geschwiilste an den Klappen ffir eine ungewShnliche Ent-  
wicklung hypertrophisch gewucherter Lamblschen Excrescenzen h~lt. 
Doch die genaue Untersuchung des histologischen Bildes der derar t ig  
erkrankten Klappen zeigt das Fehlen yon Mi~osen in den Zellen, yon 
Wucherungserscheinungen, yon Gef~13en und anderen Merkmalen einer 
Gewgchsbildung. Das Fehlen yon Fibrin (der negative Ausfall der 
F~rbung nach der Methode yon Weigert), yon Eisenpigment und yon 
G e f ~ e n  l ~ t  auch den Gedanken an einen organisierten Thrombus 
nibht aufkommen. Die im Schrift tum zusammengestellte Kasuist ik 
der bindegewebigen Geschwfilste des Endokards, besonders der Myxome, 
enthglt eine eingehende Besprechung der Ergebnisse nach den ver- 
schiedenen spezifischen F~rbemethoden, die zur Darstellung von Schleim- 
gewebe vorgeschlagen worden sind (Leonhardt, Hagedorn, Devitzki], 
Steinhaus, MSnckeberg u. a.). Die Arbeiten russischer Forscher (Tret- 
]akow und Solow]ew) haben gezeigt, daI~ die Grundsubstanz der Herz- 
klappen des Endokards und der Gef~l~w~nde bei entsprechender Be- 
arbeitung aueh unter normalen Verh~ltnissen Metaehromasie aufweist. 
])as setzt in bedeutendem Mal~e den Wert  der Metachromasie als dfffe- 
rentialdiagnostische Reakt ion beim Auseinanderhalten gewisser patho- 
togischer Prozesse am Endokard,  also auch in unserem Falle, herab. 
Es ist ~uBerst schwer in F~llen, in welchen wie in dem yon uns be- 
obachteten, im Moment der Geburt ein schon vollkommen abge- 
sehlossener ProzeB an den Herzk]appen vorliegt, eine entzfindliche 
Grundlage des vorliegenden tterzfehlers ganz auszusehlie~en. Wir 
haben sehon darauf hingewiesen, dal~ als Ergebnis yon Entzfindungs- 
vorggngen Veranderungen an den Klappen eintreten kSnnen, die sehwer 
yon den Erseheinungen zu unterseheiden sind, die als Ergebnis eines 
auf einer EntwicklungsstSrung beruhenden Herzklaploenfehlers (siehe 
den Fa]l yon Fischer) zur Beobaehtung kommen. Immerhin  liegen in 
unserem Falle eine Reihe von Anzeichen vor, die uns gestatten, mit  
grol3er Wahrscheinlichkeit eine tats~ichliehe EntwicklungsstSrung anzu- 
nehmen und eine entziindliche Grundlage auszuschliel~en. Das Fehlen 
yon Gef~13en an den betroffenen Klappen, das Fehlen irgendweleher 
Spuren eines abgeschlossenen entztindliehen Vorganges an dan Klappen 
und im Herzmuskel bestgtigen im weitesten Mal]e unsere Annahme 
einer angeborenen Entwicklungsst6rung. Als Ergebnis einer abge- 
klungenen Endokarditis waren wohl kaum so regelm~13ig gebaute ge- 
sehwulstartige Gebilde mit  vollkommen abgesehlossenem histologisehem 
Bau aus embryonalem in kollagenes Gewebe fibergehendem Binde- 
gewebe entstanden. Anderseits, worauf oben schon hingewiesen wurde, 
lassen sich die Ver~nderungen an den atrioventrikuliiren Klappen in 
keine der bisher bekannten Geschwulstarten einreihen 
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W i r  k o m m e n  d a h e r  z u m  SchluB,  dal3 d e r  b e s c h r i e b e n e  F a l l  e i ne  

e i g e n a r t i g e ,  i~ugerst  s e l t e n e  ( b i s h e r  n i c h t  v e r 6 f f e n t l i e h t e )  F o r m  e ines  

a n g e b o r e n e n  H e r z f e h l e r s  is t ,  d ie  s ich  a u f  G r u n d  e i n e r  E n t w i c k l u n g s -  

s t 6 r u n g  h e r a u s g e b i l d e t  h a t .  D i e  b e s c h r i e b e n e  E n t w i c k l u n g s a n o m a l i e  

s t e h t  a u g e n s c h e i n l i e h  i m  Z u s a m m e n h a n g  m i t  e i n e r  f ibe rm/~g igen  W u c h e -  

r u n g  des  M a t e r i a l s ,  a u s  d e m  die  K l a p p e n  b e s t e h e n ,  d. h .  a u s  e m b r y o n M e m  

B i n d e g e w e b e  des  E n d o k a r d s  - -  d e m  E n d o k a r d k i s s e n .  D ie  iibermi~13ige 

W u c h e r u n g  a u s  e m b r y o n a l e m  G e w e b e  h a t  a u g e n s e h e i n l i c h  z u r  E n t -  

s t e h u n g  d e r  e b e n  b e s c h r i e b e n e n  e i g e n t f i m l i e h e n  g e s c h w u l s t a r t i g e n  

G e b i l d e  i m  G e b i e t  d e r  a t r i o v e n t r i k u l ~ r e n  K l a p p e n  ge f i i h r t .  
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