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Fibrosis myocardii congenita (angeborenes 
Schwielenherz) oder S~tuglingsmyokarditis. 

Von 

Prof. Dr. C. Froboese. 

~iit 1 Abbildung im Text. 

(Eingegangen am 7. Februar 1932.) 

Folgender Ta tbes tand  einer vielleicht angeborenen feinschwieligen 
Herzmuskelver~nderung ohne sonstige Herzverbi ldung schein~ bisher 
noch n icht  beschrieben zu sein. 

6monatiger ~ Saugling (56 cm, 6000 g, S. 565/30). Starke Hypertrophic lediglich 
der rechten Herzkammer. Wandsthrke 9--10 ram. Die Fleischbalken ungewShnlich 
kr~f~ig, gewnls~et, Papillarmuskeln dagegen nur m~l~ig verdickt. It6hle ein wenig 
erweitert. Muskelfleisch blab, graubraun, verh~rtet, etwas kautschukartig, schwer 
zu schneiden. Die Veranderung haupts~chlich im Gebiet der Ausflu•bahn (Conus 
pulmonalis und Vorderwand) und in den inneren Gewebsschiehten. Linke Kammer 
nicht vergr6Bert, Wandstgrke 5--6 ram. Muskelbalken zierlich. Papillarmnskeln 
mit~elkraftig. Muskelfleisch braun, mittelfest. Der Farbunterschied zwischen den 
beiden Xammern auf einem Querschnitt dutch das Muskelseptum besonders 
deutlich. Alle Klappen wohl gebildet, zart. Vorh6fe o.B. Keine Scheidewand- 
tficken. Xeine Fadenbfldungen. Xranzarterien und -venen verIanfen regetrecht. 

Gewicht des ganzen Herzens 37 g, also nur um wenige Gramm zu schwer. 
Verhgltnis der beiden Kammerstarken r : 1 = 2 : 1, start normalerweise etwa 1 : 1. 

Mikroskopisch die Muskulatur der rechten Kammer, und zwar auch hier wieder 
hauptsachlich im Bereich der Innensctfichten, yon zahlreichen kleinen unscharf 
begrenzten, meis~ looker gefiigten Bindegewebsherdchen durchsetz~. In ihrer Mitte 
hs ein zartwandiges Gefa~. Die zum Tell Maschen oder Gi~ter bildenden 
Fasern mit Mallory kr~ftig blau, mit van Gieson meist nur schwach rot gefgrbt, 
also ma~ig kollagenreich. Es finden sich Fibrocyten und Fibroblas~en mit verein- 
zelten Mitosen, einzelne eosinophile Gewebszellen; eosinophile Leukoeyten ganz 
vereinzelt. Hier und da einige zugrnnde gehende Herzmuskelzellreste mit gro~en, 
zackig nmrissenen, blassen, verdammernden, zum geringeren Tell auch pyknotisehen 
Kernon, gelegen~Iich mit einigen FetttrOpfchen, ebenso wie einige der grOBeren 
Bindegewebszellen, was vielleieht darauf hinweist, dab in solchen vereinzelten 
Herden doch noch geringftigige Abr~umvorg~nge wirl~sam sind. Die Herde im 
ganzen zellarm. Nirgends Entzfindungszellen, insbesondere auch keine Lymph- 
zellen. Oxydasereaktion negativ. In der Umgebung der tterde die He~zmuskel- 
fasern leicht hypertrophisch, gelegentlich mit vergrS~erten nnd dunklen Kernen. 
Im fibrigen die Muskulatur mit mittelstarker, feinfleckiger Fettinfiltration. Nirgends 
Nekrosen, Verkalkungen. Keine Gefa~ver~nderungen. Endokard zart, ohne 
altere oder frischere En~ztindungserscheinungen, auch ohne auff~llige Verbindung 
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mit den schwieligen Herden -- trotz der Bevorzugung der inneren Sehichten. -- 
Linke Kammer, Vorh6fe, Klappen, Epi- und Perikard vollkommen frei yon Ver- 
~nderungen. 

Beide Lungen: Starke Blutiiberfiillung, 0dem und herdf6rmige, zum Teil starke, 
emphysematSse Aiveolarerweiterung. In den Unterlappen kleinste herdfSrmige 
Pneumonien im Anfangsstadium, und zwar zum Tell sog. Desquamativpneumonien 
mit groBen ein-, zwei- und dreikernigen, kugeligen Zellen, zum geringeren Teil 
fibrin6se, leukoeytenarme Infiltrationen. Ein winziger Herd yon mehr h~mor- 
rhagisch-leukocyt~rem Charakter li~Bt, besonders auch wegen seiner Abgrenzung 

Fibrosis myocardii disseminata ventriculi dextri cor4is. Mallorysche F'~rbung. Fibr0se 
tterde: blau. 5fittlere VergrS/3erung. Agfa-Farbenplatte. 

und Gleichm~13igkeit, an Entstehung vom Blur aus denken. Luflr6hre, groBe 
und kleine Bronchien frei. 

1Vieren: 1V[~i~ige Fettinfiltration des Kan~lehenepithels der Rinde. 
Leber: Starke Blutiiberfiillung. Unregelm~13ige, stellenweise aueh centro- 

aein/ire, klein- nnd mitteltropfigo Fettinfiltration. 
Haut: Starke Blausueht an H~nden und Fiil3en. Gesamtes Unterhautfett- 

gewebe bl~ulieh-rStlich, kaum gelb, etwas derb, nicht eigentlich 6demat6s. 
Kleine punktfSrmige Blutaustritte in Epikard und Pleuren. 
Alle iibrigen Organe, aueh Knochensystem o.B. Gehirn 800 g, Lungen je 

52 g, Thymus 5 g, Leber 210 g, Milz 12 g, Pankreas 8 g, Nieren je 19 g, Neben- 
nieren zusammen 3 g, Sehilddriise 2 g. 

Der S~ugling war krhftig entwickelt, in gutem Ern~hrungszustand. 

Als Todesursache ist die geringffigige Pneumonie  in  Verb indung mi t  
dem geschilderten Herzieiden anzusehen,  l~ach der Vorgeschichte ha t  
die frische In fek t ion  etwa 1 - -2  Wochen vor dem Tode (mit Husten)  
begonnen.  Eigentl ich k rank  wurde das K i n d  erst 4 Tage vor dem Tode, 
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war kurzatmig, erbrach nach der Mahlzeit. Stiihle diinn-schleimig, 
dunkelbraun, 2--3mal t~glich. 

In klinischer Beobachtung (Inn. Abt. Sam-Rut Dr. Zapel) stand es nur die 
letzten 2 Tage. Hier hochgradige Atemnot, Nasenfliigelatmen, straffe Haut und 
Blausucht der Gliedmagen; Puls k~um fiihlbar. Herz deuttich vorbreiterb. T6ae 
rein, Sehlagfolge sehr stark besohlounigt. Am letzten Tage Tomporatur (37,5), 
Zunehmon der durch keinerlei Herzmittel beeilffluflbaren Herzschw~ohe. St~ndig 
zunehmende Blausucht, qu~lvolle Atemnot, Ted. (Blutbild: Ery~hrocyten 4,68 
Millionen, H~moglobin 80%, F,-I. 0,85, Leukocyten 15 200, Myelocyten 0, Jugend- 
formen 1, Stabkernigo 1, Segmen~kernige 79, Lymphocyten 17, Monocyten 1). 
Es wurde oin angeborener tIerzfehler in Betr~cht gezogen. 

Die geschilderte Ver~nderung der reehten Herzkammer ist morpho- 
logisch als Fibrosis myocardii disseminata (micromaculosa) mit aus- 
gleichender Hypertrophie zu bezeichnen und s%ellt mit grSBter Wahr- 
scheinliehkeit einen abgelau/enen entziindlichen Vorgang dar, dessen 
Alter nach histologischen Kennzeiehen auf mindestens 1--2 Monate 
zu sch~tzen ist. Er  kann abet aueh ~Iter sein und bis in die Zeit vor der 
Geburt zurfickreichen. 

Fiir eine vorausgegangene Infektionskrankheit haben sich nicht die 
geringsten Anhaltspunkte ergeben. Die ~u t t e r  des Kindes, mit welcher 
eingehende nach~ri~gliche Rficksprache gehalten wurde, erkl~rte, dal] 
irgendwelehe Krankheitserseheinungen an dem Kinde niemals zu beob- 
achten gewesen seien. Schwangerschaft und Geburt seien normal ver- 
laufen. Auch die Nabelheilung habe sich ohne Verwicklung vollzogen. 
])as Kind habe sich vSllig normal entwickelt und sei stets gesund gewesen. 
Wenn man also nicht annehmen will, da~ die Myokarditis im Verlaufe 
der ersten 6 Lebensmonate in Form einer schleichenden, vielleieht 
primi~r fibroplastischen Entziindung ,,idiopathiseh" en~standen sei, 
wofar im Schrifttum keine Belege vorhanden sind, bleibt nur die MSglieh- 
keit, dag ein angeborenes Leiden vorlieg~. Hierftir sprieht die Angabe 
der mit Kleinkindern erfahrenen GroBmutter, dag ihr bei dem Kinde 
schon gleich nach der Geburt eine eigentiimliehe Kurzatmigkeit aufgefallen 
sei, welche sich ihrer Meinung nach hie ganz behoben h~be. Weitere 
Anfschlfisse waren in urs~chlieher Beziehung nicht zu erhMten. Die 
Frage, ob die Vers auBer- oder innerhalb des ~Iutterleibes ent- 
standen ist, muB also im strengen Sinne often bleiben. Ich neige zu der 
Ansicht, dag eine intrauterine (myokarditische) Entstehung wahrschein- 
licher ist, und zwar wegen des Al~ers der Iterde, die allenthalben fast 
rein narbigen Charakter tragen, wegen der sehr positiven Angabe der 
Grogmutter, wegen des Fehlens jeglieher vorausgegangenen Erkrankung. 
Es ist ohne weiteres einleuehtend, dag die mit der Geburt einsetzende 
Lungenatmung fiir eine schadhafte rechte I terzkammer eine fibermgBige 
Belastnng darstellt und Kurzatmigkeit die Folge sein kann. Die Hyper- 
trophie mag sieh erst in der Folgezeit ausgebildet haben. Ferner kgnnte 
die ausschliegliehe Lokalisation in der reehten tterzkammer, und bier 
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besonders im Gebiete der Ausflugbahn, im Hinbhck auf die gech~s- 
seibigkeit der meisten angeborenen Herzklappenfehler (Ausnahme s. unten) 
- -  bei vorauszuseCzender gleichartiger (entzfindlicher) Entstehung eines 
Teiles der F/~lle - -  fiir die intrauterine En~stehung mit herangezogen 
werden. Es kann abet auch nicht yon der Hand gewiesen werden, dab 
sich die nach der Geburt stiirker als bisher belastete rechte Kammer 
m6glicherweise in einer erhShten Krankheitsbereitschaft befindet, so 
dab sich also auf diese Weise die Rechtsseitigkeit einer angenommenen 
Myokarditis des frfihestens S~uglingsaRers erkli~ren kSnnte. Erfahrungen 
liegen hieriiber nicht vor. 

Was fiber Myolcarditis im Siiuglingsaher bekannt ist, ist /~ul3erst 
sp~rlieh und weieht yon dem Vorliegenden ab. Ich erinnere an Ceelens 
Fi~lle yon diffuser und herdf6rmiger, zum Tell lymphknStchenartiger 
interstitieller Lymphzelleneinlagerung, die offenbar eine Teilerscheinung 
des sog. Status thymico-lymphaticus darstellt, ohne den sie nieht vor- 
zukommen scheint, und an die Riederschen F~lle, ebenfalls bei ,,Status 
thymieo-lymphaticus", in 4enen den Lymphzellenherden aueh einige 
P]asmazellen, neutro- und eosinophile Leukoeyten beigemischt waren. 
Eine thymische oder lymphatische Hyperplasie liegt in unserem Falle 
aueh nicht andeutungsweise vor. 

Im Falle Krstulovic handeR es sich am einen 9 ~ona te  alten ~ S~ugling 
mit ,,chroniseh reka'udeszierender Myokarditis" der hypertrophischen 
linken Kammer bei bestehender chroniseher Glomerulonephritis mit 
halbmondfSrmigen Kapselepithelwueherungen. Die in perivasculi~ren 
Lymph- und Plasmazelleinlagerungen bestehende I-Ierzfleisehver~tnderung 
wird als ,,geringgradig" bezeichne%. Da sie zu der starken tIerzhyper- 
trophie (100 g) in auffallendem Gegensatz steht und diese bereits im 
Alter yon 4 iKonaten gelegentlich eines Klinikaufenthaltes wegen Dys- 
pepsie festgestellt wurde, wird die M6gliehkei~ einer prim/~ren (idiopathi- 
sehen) Herzhypertrophie mit nachfolgender tterzmuskelentzfindung in 
Betraeht gezogen. 

DaB sieh 3~yokardi~is in der besonderen Form von metastatisehen 
Abseessen bereits in den ersten Lebens~agen entwiekeln kann, beweist 
eine Beobaehtung yon Wo'themann, der sie als Teilerscheinung einer 
septisehen Allgemeininfektion mit Lungen-, Leber- und Hautabscessen 
im Gefolge yon Nabelinfektion bei einem 6 Tage alten c~ Neugeborenen 
besehreibt (Fall 5). Ob eine derartige abseedierende lV[yokardi~is aus- 
heilen kann, erscheint fraglieh, eher unwahrscheinlieh, man mug naeh 
den Werthemannsehen Untersuehungen aber annehmen, dab Nabel- 
infek%ionen fiberhaupt wesen~lieh h/~ufiger sind als gemeinhin angenom- 
men wird, und dag sie zu Allgemeininfektionen fiihren, wiihrend sie selbst 
unerkannt bleiben. So k6nnte theoretisch angenommen werden, dab 
in der ersten Zeit des extrauterinen Lebens auch leichtere Formen ent- 
zfindlicher Myoka~'derl~ranlcungen, die ihrer Natur  naeh eher ausheilen, 
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au[ solcher Grundlage entstehen kSnnen. Die Annahme f/~llt aber in 
sieh zusammen, da auBer dem yon mir beschriebenen Fall narbige !~Iyo- 
kardver/inderungen ira S/~uglingsalter bisher nicht beschrieben worden 
sind. Man kann auch nieht annehmen, dag sic, falls sic h~ufiger vor- 
kommen, fortlaufend fibersehen worden sind. Alles was in dieser Hinsieht 
mitgeteilt wird, bezieht sieh auf grOgere Kinder (Ho/mann-Haberda, 
Sternberg, Kau/mann) und ist tibrigens ebenfalls sp~rlich. 

Eine Beziehung zu den sog. idiopathisehen Herzhypertrophien lggt sich nicht 
herstellen. Ganz abgesehen davon, dag diese entweder beide Kammern oder nur 
die linke Kammer betreffen, enthalten sic nichts, was in histologischer Beziehung 
mit den Ver/~ndertmgen in unserem Falle vergleiehbar w/~re. Es werden nur hyper- 
trophische Muskelfasern und gelegentlich aueh eine geringe Vermehrung des 
Zwischertgewebes besehrieben. 

Ebensowenig hat die Ver/~nderung etwas mit der diffusen Rhabdomyombildung 
(Schminc~e) zu tun. 

Die einzigen wenigen Analoga finden sieh versteckt im Schrifttum 
fiber angeborene I-Ierzfehler. Feller sah sonst nicht n~her beschriebene 
Sehwielenbildung im Herzmuskel bei schwerer Fehlbildung des Truncus- 
Bulbusrohres (Fall 4), deren Entstehungszeit er in das 7--8 ram-Stadium 
der Frucht verleg~. Er  zieht die gefundenen Schwielen als Beweis ffir 
die entztindliche Natur  der beschriebenen Klappenbildung heran. Ferner 
sind 3 fast vSllig gleiche F~lle yon ungewShnlichem Abgang der linken 
Kranzschlagader aus dem linken Pulmonalklappensinus zu erw//hnen 
(Abrissoko//5monatig $, Heitzmann 31/emonatig 9, Scholte 21/2monatig ~), 
bei denen sich Sehwielen im Verein mit ffisehen Nekroseherden, Ver- 
kMkungen und Verfettungen in dfinnwandiger, erweiterter (mit sehlech- 
terem Blur versorgter) linker Kammer fanden. 

Dal3 echte fetale Endokarditis und in Verbiridung mit dieser aueh 
myokarditische tIerdbildung vorkommt, seheint der Fall yon Bernhard 
Fischer-Wasels zu beweisen, welcher in ]eder Hinsieht yon den gew6hn- 
lichen Entwieklungsst6rungen des Klappenapparates schon im Groben 
abweieht und sowohl in bezug auf die ~orphologie und Lokalisation 
der Klappenver~tnderung als aueh deren Folgeerscheinungen weitgehend 
den Ausgangsformen der rheumatischen Herzerkrankungen der Er- 
wachsenen gleicht. Der 5--6 Wochen alte, normal geborene und gut 
entwickelte c~ S&ugling zeigte sehwielig fibrSse Klappenver~nderungen 
auf der linlcen Seite (Aorten und Mitralstenose), t{ypertrophie beider 
Kammern (Herz 3 4mal so gro8 wie die Faust, Myokard reehts und 
links 1 em dick), ~)deme, Bauch- nnd tIerzbeutelwassersueht, ehronische 
Stanungsorgane. Im Bereieh des PapillarmuskelsgebieteS der ~itralis 
{anden sieh bereits makroskopiseh sichtbare schwielig-kalkige lV[uskel- 
ver/~nderungen und mikroskopisch umschriebene, zellreiehere (Lympho- 
and Leukocyten) sowie zellgrmere, sehwielige Bindegewebsherdchen, 
Nekrosen und Muskelfaserverkalkungen. Die klinischen Erseheinungen 



866 C. Froboese: Fibrosis myocardii  congenit~ oder S/~uglingsmyokarditis. 

v o n s e i t e n  de s  H e r z e n s  (B lausuch~ ,  O d e m e  a n  A r m e n  u n d  B e i n e n )  

b e s t a n d e n  sei$ bzw.  k u r z  n a c h  d e r  Gebur~ .  
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