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Ein seltener Fall von angeborenem Herzfehler
bei einem Neugeborenen.

Von
M. B. Ariel.

Mit 2 Abbildungen im Text.
( Bingegangen am 4. Jonuar 1930.)

Schon vielfach ist darauf hingewiesen worden, wie grof3 die Schwierig-
keiten sind, die Frage zu losen, ob dieser oder jener Fall von angeborenem
Herzfehler tatséichlich eine angeborene Entwicklungsanomalie darstellt,
oder das Ergebnis einer im Mutterleibe iiberstandenen Endokarditis
ist (Herxheimer, Heigel). Diese Schwierigkeiten werden auBerdem
noch durch den Umstand vergroflert, dall eine intrauterine Infektion
sich hiufig gerade an anormalen Herzklappen, die augenscheinlich
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 Fillen
um vollkommen abgeschlossene Prozesse — um Herzfehler (Ribbert).
Andererseits weisen auch Entwicklungsstérungen nicht selten sowohl
makroskopisch wie auch mikroskopisch ganz dieselben Erscheinungen
auf, wie sie nach einer intrauterin verlaufenden Endokarditis zu be-
obachten sind. Daher haben die verschiedenen Forscher hiufig nur
auf Grund mittelbarer Hinweise diesen oder jenen Fall so und nicht
anders bewertet (siche die Fille von Fischer, Heigel). Das sehr ver-
wickelte Bild, welches bei angeborenen Herzfehlern zur Beobachtung
kommt, ist héufig das Ergebnis der Einwirkung mehrerer pathogener
Faktoren.

Unter den angeborenen Herzfehlern stehen die Verdnderungen des
linken vendésen Ostiums an letzter Stelle, da die Klappen dieses Gebietes
seltener als die iibrigen von krankhaften Veriinderungen ergriffen werden
(Monckeberg, Herxheimer).

Veranlassung zu vorliegender Mitteilung gab ein Fall von angeborenem
Herzfehler an den Mitral-, zum Teil auch an den Tricuspidalklappen.
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Besonders die Verdnderungen an den Mitralklappen verdienen ein-
gehende Besprechung, da wir nirgends in der uns zugéngigen Literatur
Hinweise auf so eigenartige Erscheinungen gefunden haben.

Die Sektion wurde von Prof. Schorr am staatlichen Entbindungsheim am
23. 11. 28 ausgefithrt. Krankenbogen Nr. 43.

Ausgetragener Knabe, Tod nach 2 Tagen. Cyanotische Verfarbung der Haut
ohne spezifische Veréinderungen. In den NabelgefiBlen dunkles fliissiges Blut.
In den groBen Korperhohlen klare serose Flissigkeit. Auf allen Schunittflichen
viel dunkles flissiges Blut.

Lungen lufthaltig, hyperdmisch. In den Bronchiolen groBe gelbe Eitertropfen.
Thymus nicht groB, cyanotisch. Hyperimische Muskatnufleber. Herz vergroBert,
besonders die rechte Herzhalfte.
Kammern durch dunkles fliis-
siges Blut iiberdehnt. Foramen
ovale offen, von mittlerer GréQe,
mit glatten Rindern. Offnungen
zwischen den Herzkammern ge-
schlossen. Irgendwelche Ent-
wicklungsstorungen  nirgends
nachweisbar. Doch die Mitral-
und die Tricuspidalklappen von
warzenartigen, derben, weifllich
rosafarbenen Wucherungen be-
deckt.

Magendarmschlouch o. B.

Milz klein, derb, eyanotisch.
Nieren, Nebennieren, Gehirn
ebenfalls cyanotisch, sonst o. B.
Verknocherungslinie am Ober-
schenkel normal.

Anatomische Diagnose: Stark
ausgesprochene Cyanose; infek-
tidse eitrige Bronchiolitis; wver-
rukése Endokarditis (?) HEwni-
wicklungsanomalie ( ?) der atrio-
ventrikuliren Klappen, besonders der linken Herzkammer. Mukatnuflebers. Cyanose
aller inneren Organe.

Beschreibung des Priiparafes des gehiirieten Herzens.

Herz, besonders die rechte Hilite, bedeutend hypertrophisch. (Die Wand
der rechten Herzkammer 0,8 cm dick, die linke 0,4.) Das Foramen ovale offen.
Linkes venotses Ostium bedeutend verengt. An der Grenze zwischen linker Kammer
und Vorhof hingen, von der Wand des letzteren ausgehend, ins Lumen der Kammer
drei geschwulstartige Gebilde mit héckeriger unebener Oberfliche herab (Abb. 1).
Diese sind langlich eiférmig und erinnern bis zu einem gewissen Grade an Blumen-
kohl. Jedes dieser Gebilde besteht aus einzelnen verschieden groBen, an ihrer
Basis zu einem gemeinsamen Koérper verbundenen Lappen oder Zotten. An ihrem
Rand sind alle drei Gebilde miteinander verwachsen, ein die atrioventrikulire
Offnung stark verengendes Diaphragma bildend. Von der der Herzkammer
zugekehrten Flache dieser Gebilde verlaufen kurze Sehnenfiden zu den Papillar-
muskeln. Sowohl die Oberfliche wie auch die Schnittfliche dieser warzenartigen
Gebilde von gleichmafiger, weiBlicher, opalescierender Farbe.
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Im Gebiet der medialen Segeln der Tricuspidalklappe (Abb. 2) ein den eben
geschilderten Gebilden an der linken atrioventrikuliren Offnung vollkommen
gleichendes Gebilde; das vordere laterale Segel der Tricuspidalklappe bedeutend
verdicks, faltig, doch hat es immerhin das Aussehen einer normalen Klappe bei-
behalten. Nur ihr hinteres Segel weist keinerlei Abweichungen, eine unbedeutende
Verdickung am freien Rand abgerechnet, auf.

Zur histologischen Untersuchung wurden eine ganze Reihe langlicher Platten
ausgeschnitten, und zwar:

1. aus den verdnderten Klappen des linken und des rechten Herzens und den
den Klappen anliegenden Gebieten des Herzmuskels;

2. aus der Wand der beiden Herzkammern und den Papillarmuskeln und

3. aus der Leber und aus den Lungen.

Die ausgeschnittenen Platten wurden zum Teil in Paraffin, zum Teil in Celloidin
eingebettet. Die Schnitte wur-
den nach den verschiedenen
Methoden gefirbt, und zwar:
1. Hamatoxylin-Eosin, 2. nach.
van Qieson, 3. nach Mallory,
4. nach Bielschowsky-Maresch,
5. auf elastische Fasern, 6. auf
Fibrin nach Weigert, 7. durch
polychromes Methylenblau und
8. durch Thionin.

Die mikroskopische Unter-
suchung ergab an Stelle der
Mitralklappe ein Gebilde, wel-
ches durch einen Stiel mit dem
Endokard des Vorhofes in Ver-
bindung stand. Dieser Stiel
verbreitert sich und geht in
einen Korper iiber, der aus einer
geringen Menge ziemlich dicker,
dicht aneinander liegender Zot-
ten besteht. Ein Teil der
Zotten, verzweigh sich, so daB
Nebendste nachweisbar sind.
Das Endothel des Endokards geht auf die Oberfliche der verinderten Klappe
itber und bedeckt sie durch eine Schicht recht hoher endothelialer Zellen.
Stellenweise fehit das Endothel an der Oberfliche der Zotten. (Diese Erscheinung
ist hochstwahrscheinlich kiinstlich.) Zwischen den einander aufliegenden Zotten
ist Blut zu sehen. An diesen Stellen der endotheliale Belag der Zotten besser
erhalten als an ihrer Oberfliche. BlutgefaBe fehlen sowohl im Stiel als auch in
den, Zotten der eben beschriebenen Gebilde.

Die Zotten erscheinen in den Priparaten in verschiedenen Richtungen durch-
schnitten.. Der zentrale Teil jeder Zotte besteht aus einem bindegewebigen Strang,
der die Langsachse der Zotte bildet und aus miteinander in Verbindung stehenden
dicken, kollagenen Fasern. Diese Fasern werden durch van Gieson stark rot, durch
Mallory. dunkelblau gefarbt. Von diesem Strang gehen in verschiedener Richtung
dicht miteinander verflochtene, zarte, bindegewebige Fasern aus. Diese zarten
Fasern werden zum Teil nach van Gieson nur schwach gefarbt, zum Teil nehmen
sie eine blasse rosa oder nach Mallory eine hellblaue Farbung an und bilden ein
feines filzartiges Geflecht. Bei Silberimprignation nach Bielschowsky-Maresch
erscheinen diese Fagern in den Paraffinschnitten kraftig schwarz, gehoren also

Virchows Archiv. Bd. 277. 33

Abb. 2.
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zu den prakollagenen Fasern. Diese RegelméaBigkeit im Verlaufe der Bindegewebs-
fasern 138t sich fast in allen Zotten verfolgen. Zwischen den Bindegewebsfasern
liegt die Grundsubstanz, die besonders in den peripheren Gebilden der Zotten
in grofien Mengen nachweisbar ist. Bei der gewdhnlicken Farbung (Hématoxylin-
Fosin) tritt die Grundsubstanz deutlich zutage, da sie durch Hamatoxylin blaulich-
violett gefirbt erscheint. Doch besonders scharf ist das Bild nach Farbung durch
polychromes Methylenblau oder Thionin. Bei der Farbung nach den letztgenannten
spezifischen Methoden erscheint die Grundsubstanz metachromatisch gefarbt und
ist zum Teil homogen roétlich-violett, zum Teil in Form von miteinander ver-
flochtenen rétlichen Fasern auf den Priparaten zu erkennen. Auch die Grund-
substanz des Endokards, welches in den Stiel der veranderten Mitralklappe iiber-
geht, ist metachromatisch gefarbt. In der Grundsubstanz zwischen den Binde-
gewebsfasern liegen grofle Mengen von Zellen. Die Mehrzahl derselben weisen
einen durch Hamatoxylin stark gefarbten Kern und einen schmalen Protoplasma-
rand auf. Die Zellen sind meist von ovaler Form. Ein Teil davon ist spindelférmig,
von ihnen gehen in verschiedenen Richtungen protoplasmatische Auslaufer aus.
In den peripheren Teilen einiger Zotten liegen vereinzelte eiférmige Zellen, deren
Chromatin in Form einer gezahnten Platte, der Langsachse des Kerns entsprechend
angeordnet ist (die sog. Myocyten — Amnitschkow). Aufler diesen vereinzelt vor-
kommenden Myocyten sind im Blutgewebe in geringer Anzahl groBe Zellen vom
Typus der Makrophagen verstreut, die einen kleinen Xern und einen breiten
Protoplasmarand aufweisen. Es kommen auch einzelne Plasmazellen vor.

Die elastischen Fasern gehen nicht in die geschwulstartig entarteten Klappen
iiber und sind auch in den Zotten nicht nachweisbar. Im verdnderten Segel der
Tricuspidalklappe lassen sich bei der mikroskopischen Untersuchung dieselben
Verénderungen wie an den Mitralklappen nachweisen.

Ubrige Orgame: Im Herzmuskel keine entziindliche Erscheinungen, Leber
zentrale Stauungsatrophie. In den Lungen Stauungen, Bronchiolitis und lobulsre
Herdentziindung.

Somit wurde bei der Sektion eines neugeborenen Kindes eine akute
eitrige Bronchiolitis, Herde einer disseminierten, lobuliren Pneumonie
und ein angeborener Herzfehler an den Tricuspidal- und Bicuspidal-
klappen gefunden.

Die héufig an den Herzklappen Neugeborener auftretenden sog.
Blutknoétchen stehen in keinerlei Zusammenhang mit den von uns an
den atrioventrikuldren Klappen beobachteten Veréinderungen. Diese
Blutknétchen, die bei Erwachsenen sehr selten sind, sind zu allererst
von Luschka beschrieben worden, spéterhin werden. sie von einer ganzen
Reihe von Autoren erwéhnt (lonson, Wegelin, Dithelm u. a.). Die ge-
schwulstartigen Gebilde, die frei von der Ansatzstelle der Mitralklappe
in die Hohle der linken Herzkammer herabhdngen, erinnern in ibrem
makroskopischen Bau an die von vielen Untersuchern beschriebenen
bindegewebigen Geschwiilste der Klappen. In bezug auf dieselben ist
bisher noch keine einheitliche Auffassung erzielt worden. Wahrend
einige Forscher die geschwulstartige Natur dieser primiren Neubildungen
am Endokard der Klappen leugnen ( Windholz) und die Mehrzahl dieser
Gebilde als organisierte Thromben auffassen (Thorel, Husten), halten
andere im Gegenteil die Entstehung solcher bindegewebiger Geschwiilste
an den Klappen fir moglich (Steinhaus, Ribbert, Guth, Leonhardt,
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Simmonds, Reitman, Dewitzkij, Hagedorn). Interessant ist der Stand-
punkt von Kdchlin, der die Mehrzahl dieser eben beschriebenen zotten-
artigen Geschwillste an den Klappen fiir eine ungewo6hnliche Ent-
wicklung hypertrophisch gewucherter Lamblschen Excrescenzen hilt.
Doch die genaue Untersuchung des histologischen Bildes der derartig
erkrankten Klappen zeigt das Fehlen von Mitosen in den Zellen, von
Wucherungserscheinungen, von Gefiflen und anderen Merkmalen einer
Gewéchsbildung. Das Fehlen von Fibrin (der negative Ausfall der
Farbung nach der Methode von Weigert), von Eisenpigment und von
Gefaflen 1aBt auch den Gedanken an einen organisierten Thrombus
nicht aunfkommen. Die im Schrifttum zusammengestellte Kasuistik
der bindegewebigen Geschwiilste des Endokards, besonders der Myxome,
enthélt eine eingehende Besprechung der Ergebnisse nach den ver-
schiedenen spezifischen Farbemethoden, die zur Darstellung von Schleim-
gewebe vorgeschlagen worden sind (Leonhardt, Hagedorn, Devitzkij,
Steinhaus, Monckeberg u. a.). Die Arbeiten russischer Forscher (7'rei-
jakow und Solowjew) haben gezeigt, dal die Grundsubstanz der Herz-
klappen des Endokards und der Gefifiwinde bei entsprechender Be-
arbeitung auch unter normalen Verhiltnissen Metachromasie aufweist.
Das setzt in bedeutendem Mafe den Wert der Metachromasie als diffe-
rentialdiagnostische Reaktion beim Auseinanderhalten gewisser patho-
logischer Prozesse am Endokard, also auch in unserem Falle, herab.
Es ist dulerst schwer in Fillen, in welchen wie in dem von uns be-
obachteten, im Moment der Geburt ein schon vollkommen abge-
schlossener Prozell an den Herzklappen vorliegt, eine entziindliche
Grundlage des vorliegenden Herzfehlers ganz auszuschlieBen. Wir
haben schon darauf hingewiesen, daf als Ergebnis von Entziindungs-
vorgéingen Verinderungen an den Klappen eintreten kénnen, die schwer
von den Erscheinungen zu unterscheiden sind, die als Ergebnis eines
auf einer Entwicklungsstérung beruhenden Herzklappenfehlers (siehe
den Fall von Fischer) zur Beobachtung kommen. Immerhin liegen in
unserem Falle eine Reihe von Amnzeichen vor, die uns gestatten, mit
grofer Wahrscheinlichkeit eine tatsichliche Entwicklungsstérung anzu-
nehmen und eine entziindliche Grundlage auszuschlieBen. Das Fehlen
von Gefiflen an den betroffenen Klappen, das Fehlen irgendwelcher
Spuren eines abgeschlossenen entziindlichen Vorganges an den Klappen
und im Herzmuskel bestitigen im weitesten MaBe unsere Annahme
einer angeborenen’ Entwicklungsstorung. Als Ergebnis einer abge-
klungenen Endokarditis wiren wohl kaum so regelmiBig gebaute ge-
schwulstartige Gebilde mit vollkommen abgeschlossenem histologischem
Bau aus embryonalem in kollagenes Gewebe tihergehendem Binde-
gewebe entstanden. Anderseits, worauf oben schon hingewiesen wurde,
lassen sich die Verinderungen an den atrioventrikuliren Klappen in
keine der bisher bekannten Geschwulstarten einreihen.

33*
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Wir kommen daher zum Schlul, daB der beschriebene Fall eine
eigenartige, dullerst seltene (bisher nicht verdffentlichte) Form eines
angeborenen Herzfehlers ist, die sich auf Grund einer Entwicklungs-
stérung herausgebildet hat. Die beschriebene Entwicklungsanomalie
steht augenscheinlich im Zusammenhang mit einer tiberméBigen Wuche-
rung des Materials, aus dem die Klappen bestehen, d. h. aus embryonalem
Bindegewebe des Endokards — dem Endokardkissen. Die tiherméBige
Wucherung aus embryonalem Gewebe hat augenscheinlich zur Ent-
stehung der eben beschriebenen eigentiimlichen geschwulstartigen
Gebilde im Gebiet der atrioventrikuliren Klappen gefiihrt.
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