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I m m e r  wieder  werden  Mi6bi ldungen  des menschl ichen Herzens  
beschrieben,  welche sich abe t  h/~ufig yon  fr i iher  verSffent l iehten F/~llen 
n ieh t  wesent l ieh unterseheiden.  Und  doeh ist  es nStig, auch  die kleinsge 
Abweiehung  genau  mi tzute i len ,  da  uns n u t  in 3/Iehrzahl beobach te te  
S t6rungen  Einb l iek  in den En twiek lungsgang  b ie ten  k6nnen.  Sehr viel  
sel tener  aber  t a u e h t  e inmal  ein Fa l l  auf,  der  seinesgleiehen under fr i iheren 
vermissen 1/il~t. Niche, dug  er nun sprungweise Neues b ie te t  : Viele seiner 
meis t  geh/~uft au f t r e t enden  Feh le r  s ind bekannt .  Aber  das eine noeh 
n ieh t  bisher  dagewesene Bi ld  1/s in seinem Zusammenhange  mi t  sehon 
frt iher Gesehenem neue Gedankenve rb indungen  ers tehen und  f t ihr t  uns 
so oft  einen Sehrit~ in der E rkenn tn i s  weiter.  

E inen  solehen teilweise neuen Fa l l  m6ehte  ieh im folgenden genau 
mi t te i len ,  besonders  aueh deswegen, weil er w/~hrend seines verh/i l tnis-  
m/iBig langen Lebens  eine gnte  kl inisehe Beobaeh tung  erfahren hat .  

Am 23.5. 31 wurde in die hiesige Kinderklinik der damals 3 Monate alte Xur~ K. 
(geb. lb. 2.31) mit der Diagnose Vitium eordis eongenitum eingeliefert. Aus der 
Krankengesehiehte, fiir deren freundliehe [Tberlassung (nebst I~6ntgengufnahme 
and Elektrokardiogramm) ieh Herrn Prof. Dr. Goebel aueh an dieser Stelle 
meinen besfen Dank ausspreehen m6ehte, fiihre ieh einige fiir uns wiehtige 
Angaben an: 

Vorgeschichte. K. sehon vet seiner Aufnahme immer blau gewesen. Besonders 
nach jedem Trinken und Sehreien sehr s~arke, be~,ngstigende Cyanose. Zustand 
wghrend der Beobachtungszei~ im S~uglingsheim unvergndert. 

Au]nahmebe]und. Gut proportioniertes, gut gepflegtes Kind, in gu~em Erngh- 
rungszusfand (3670 g). Nieht besonders lebhaff. Bewugtsein frei. 

W~hrend der Untersuehung, beim Sehreien, siehtbare, sehnelle Verf~rbung 
der vorher blassen Haut in tiefe Cyanose; dabei besehleunigfe I-Ierzt/~tigkei~. Dttreh 
Ausse~zen der Untersuchung bei Beruhig~mg des Kindes I~iiekgang der Blausueht. 

tIerz: Grenzen nieht ver/~ndert. T6ne rein, paukend, besonders die Pulmonal- 
tone. Puls: leidlich gut geftillt und gespalmt. Lunge: Grenze regelrechf. Keine 
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Gergusche. H/~nde: Andeutung yon Trommelschl/~gelfingern. Alles (Ybrige o.B. 
Diagnose: angeborener Herzfehler. 

Krankenblatt. Im weiteren Verlauf yon Juni bis Oktober viel Atemnot und 
Husten, so dab Lungenentzfindung angenommen wurde. 

Wa.l~. - - .  Blutbilder: 12.6. rote Blutk6rloerchen 7620000; Hb 98%, 26. 9. 
rote BlutkOrperchen 8120000; Hb. 96%. 

Am 15. 10. 31 wurde K. (8 Monate air, 4850 g schwer) ungeheilt entlassen mit 
der Diagnose Vitium eordis eongenitum. (Ventrikelselotumdefekt? Oftener 
Ductus Botalli ?) 

Als der Kinderklinik das Anfang Mai 1932 erfolgte Ableben I(.s mitgeteilt wurde, 
bat sic wegen der damals ungekl~,rten Diagnose um die Sekbion, welehe yon Herrn 

Abb. 1. l~Sntgenaufnahme des IIerzens yon vorm. (11.6.31 aufgonommen.) 

Dr. Jeekeln (P~thologisches Institut Halle) am Heimatort des Kindes (Freyburg) 
ausgefiihrt wurde. 

Auszug aus dem Be/undberieht. ~ittlerer Ern~hrungszustand. ttaut diffus 
blaurStlich bis hellrot. Herz: Herzbeutelbli~tter spiegelnd und glatt. Herzbeutel- 
fliissigkeit nicht vermehrt. Genaue Beschreibung s. u. 

Lungen: yon gew5tmlicher Gr6Be und Festigkei~, 4unkelrot, leicht diffus 
blu~ig durch~r~nk~. Angedeu~eter drifter Lappen der linke~ Lunge. Sonstiges: 
Xeine inneren Mil]bildungen; kein Situs inversus. Keine Besonderheiten. Mikro- 
skopiseh in den Lungen starkere Stauung; keine Herzfehlerzellen. 

Vorl~u/ige Diagnose. Seltenc und komplizierte Herzmi/3bildung. Fehle~ eines 
normaIen Vorho/s- und Ventrikelseptums. Unvollstiindige Ausbildung der Vorh6]e. 
Eine e~nzige Lungenvenenmi~ndung. Atypische obere Hohlvene, vet der Aorta liegend. 
Gesehlossener Ductus Botalli. Atresie des reehten ven6sen Ostiums, linkes venSses 
Ostium dreizip/elig ausgebildet. Ausm,i~ndung der Aorta and Pulmonalis aus dem 
iiu/3ersten rechten Tell der VentrikelhShle. Zweizip]elige Pulmonalklappe. Atypisehe 
Coronarlagerung. Hydrocephalus externus. Weit offene Fontanellen. Angedeutete 
Dreilappung der linken Lunge. Keine weiteren )Ii/3bildungen. Cyanose im Bereieh 
d~,~ ,~'oBen Kreislau]es. Vorgesehrittene allgemeine Fdulnis. 
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An dem mir fibergebenen Herzen fanden sieh die etwas abges 
tiblichen Sektionsschnitte in Vorhof und Kammer ;  ferner GrSffnete 
Aorta und Pulmonalis. Die Venenstiimpfe waren teilweise etwas kurz, 
zur Diagnose aber v611ig ausreichend i Nachdem ich das Herz in frischem 
Zustande einGr eingehenden Besichtigung unterzogen hatte,  fixierte ich 
es in Formalin. 

Bei der Ansicht yon vorn (Abb. 2, vgl. auch RSntgenbild, Abb. 1) 
bietet sich Gin abnorm geformtes, kammerart iges Gebilde dar, welches 
fast doppelt so breit (etwa 6 cm) wie lang (etwa 3 cm) ist. Eine Herz- 
spitze zungchst nicht zu entdGckGn, doch kann man -- wie sich auch bei 

Kbb. 2. Kerz  m i t  beiden Lvmgen;  yon vorn .  (6/10 na t .  Gr(~fie.) 2~.l.Ke. Anhi~ngsel 4es l inken 
Herzohrs ;  i o .  Aor t a ;  O . s . s .  Cav~ sup. s in is t ra ;  Lu.  Lung6~• i t .  He .  rechtes  I=ierzohr; 

R. Pu. rechter  As t  dot Fulmonal is .  

Betraohtnng des Inneren ergibt, s .u .  - -  einen ganz rechts gelegenen, 
flaehen H6cker als solche ansehen. Dieser HScker geht nach links in 
eine breite, horizontal ge]agertG , ,SpitzenflEche" fiber (etwa 3,5 cm brGit), 
die dann in die ]inke - -  dem Margo obtusus des norma]en Herzens ent- 
sprechende - -  Kammerseitenflgche umbiegt. Ein Sulcus longitudinalis 
anterior mit  einem Ramus descendens der linken Kranzarterie nicht vor- 
handen. Start  dessen kommt  ein feines Gefs ungef~hr yon der Mitte 
der Herzbasis und ver~stelt sich diffus an dGr Vorderseite. Anch an der 
Hinterseite (Abb. 3) keine besondere GliedeI~ng angelegt. Man sieht 
nur die Ver~stelungen der welter unten zu besprechenden Herzgef~$e. 

Den oberen AbschluB des Herzk6rpers bildet die ann~hernd horizontal 
gelagerte, vorn sogar etwas naeh links unten abfallende Herzbasis (etwa 
6,5 cm Iang). Ein Truncus arteriosus wird an gewohnter Stelle vermiBt: 
Sta t t  dessen machen sich hier zwei groBe, diehg aneinanderliegende 
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Gebilde breit: die Herzohren. W/~hrend das rechte ann/~hernd Kugel- 
form hat  und durch einen kleinen Epikardstrang mit der Ventrikelvorder- 
fl/~che verbunden ist, zeigt Sieh das linke mehr breit als hoch und tr/~gt 
ein wurmartiges Anh/~ngsel. Dieses legt sich yon links vor das zugeh6rige 
Ohr, um dann, spitz ausgezogen, rechts zu enden. Die beiden Ohren 
h/~ngen fiberM1, nur durch eine kleine Einziehung abgesetzt, lest mitein- 
ander zusammen. 

B e i m  Suchen nach dem bisher nieht gefundenen Truncus arteriosus 
entdeckt man ein starkes Gefi~g, welches ganz rechts aus der Seitenwand 

A1ob. 3. Herz; yon hinten. (2[3 nat. Gr~)ge.) Ao. Aorta; Az. V. azygos sinistra; Ca. 5~Ifin 
d u n g  tier C a v a  in fe r io r ;  C . s . s .  C a v a  su!~. s i n i s t r a ;  Du.  Ho. Duo tus  Ho ta l l i ;  L.  Co. l i nke  
Coronar ie ;  L.  He .  l inkes  H e r z o h r ;  Lu .  Ve.  L u n g e n v e n e n ;  L.  Ye. l i nke r  Yen t r ike l ;  Pu .  
P u l m o n a l i s ;  Si. co. S inus  e o r o n a r i u s ;  V. e . m . V ,  cordis  m e d i a ;  V . c .  1). V. eordis  1)arva. 
(Ein Tell 4er Aorta ist weggenommen, so d~I~ die vor ihr liegende Cava sup. sinistra ganz 

zu sehen ist.) 

des Herzk6rpers entspringt. Dies GefaB legt sich seitlich dem rechten 
Herzohr dicht an und verl~uft in nach rechts konvexem Bogen aufwarts 
und dann nach hinten links. Bevor es hinter dem Herzen versehwindet, 
gibt es an seiner oberen Konvexi ta t  die auffallend kurze Arteria anonyma 
und die Arteria carotis communis sinistra nebst Arteria subclavia sinistra 
ab. Es entpuppt  sich also als Aorta, die dann fiber den linken Haupt-  
bronchus mit  ihrer Pars descendens normal welter nach unten zieht. 
Hinter der Aorta, - -  etwas nach links, deshalb yon vorn nicht zu sehen ! - -  
entsendet das Herz ein zweites, nicht ganz so starkes Gefi~B, welches stei] 
aufwgrtsziehend sich in HShe der reehten Lungenwurzel in zwei Aste 
gabelt: Es ist die Lungenschlagader, deren rechter Ast nach ganz kurzem 
Verlauf in der Lunge verschwindet. Der linke Ast aber windet sich hinter 
dem Herzen, zwischen Aorta descendens einerseits, linkem Herzohr und 
Vena eava superior sinistra (s. u.) andererseits zur linken Lunge, wo erst 
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seine wei tere  Gabelung  auf t r i t t .  Der  Due tus  ar ter iosus  Bota l l i  ve rb inde t  
die k o n k a v e  Seite des Aor tenbogens  (gegeniiber dem Abgang  der  Ar te r i a  
earot is  communis  sinistra)  m i t  dem ]inken Aste  der  Pu lmonal i s  (ganz 
nahe  der  Teilungsste]le).  E r  is t  n i ch t  mehr  durchg/~ngig, wie spa re r  fest- 
ges te l l t  wurde.  

Auch  die Venen zeigen ein yon der  N o r m  abweichendes  Verhal ten.  
Die genauen  Einmiindungsverh/~l tnisse werden  bei  der  Beschreibung 
des Herz inneren  dargelegt ,  aber  fiber den Ver lauf  sei hier  schon folgendes 
bemerk t  : 

W/ihrend die untere Hohlvene ann/~hernd normal liegt, fehlt die ihr entspreehende 
reehte obere. Dafiir setzt sieh ein aus demZusammenfluB der beiden Venae anonymae 

2~bb. 4. Frontalsehnitt. (a/s nat. Gr6$e.) (Man sieht in den er6ffneten, hinteren Teil!) 
/ko. 2korea; C. s. s. C~va sup. sinistra; I. S. El. linke Sinusklappe; Ira. Ve. LungenYenen- 
einmiin4ung; O. av. s. Ostium atrioventriculare sinistrum ; Se. i. Septl]rn intermeditma ; 
SP. in. Spatium interseptovalwlare, S. sp. SeDttun spurium; Vbg. Verbindangsgang 
zwisehen beiden Vorh6fen; V. Se. Ventrikelseptum; Zu. Si. Zugang zum Sinus rail Ein- 
miindung tier Cava inferior. (Die Pfeile beiderseits geben die :K~Shen tier Querschnitte in 

den Abbildungen 5 und 6 an!) 

entstehender Gefggsfamm nach links unten fort. Diese linke obere Hohlvene Iiegt 
anfangs vor der Aorta, ebenso wie ihre peripheren Xste, welche in Lage und Form 
keine Besonderheiten aufweisen, verschwindet dann, vor s~mtliehen linken 
LungengeI~gen liegend_, hinter dem linken Vorhote und mfindet in den Sinus eoro- 
narius ein. Am Anfang ihres im ganzen n~eh reehts konkaven Verlaufes nimmt sie 
kurz unterhalb des Aaonymawinkels die Vena azygos sinistra (!) auf, die sich fiber 
die Aorta descendens schrgg yon hinten her biegt. (Der weitere Verlauf der Azygos 
lieg sich nicht mehr feststellen !) 

Die vier Lungenvenen vereinigen sich zu zwei weiten J~sten, aus welehen schliel]- 
lich ein gemeinsamer, ganz kurzer Stamm hervorgeht und in den linken Vorhof 
m~indet. 

Vor der  Beschre ibung des Herz inneren  noch eine kurze  Bemerkung :  
Unschwer  wi rd  m a n  be im Vergleich des  l%6ntgenbiIdes (Abb. l)  mi t  der  
Abb .  2 die e inander  en t sprechenden  Herz-  und  Gef/iBteile erkennen.  
Be ton t  sei nur ,  dag  bier  die , ,Herzsp i tze"  n ich t  l inks,  sondern rech ts  
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hinter dem Brustbein liegt; ferner, da~ der rechte Gef~scha t t en  nicht 
yon der Cava superior (dextra), sondern nur yore Aortenbogen und der 
linke nicht yon Aorta und Pulmonalis, sondern yon der Cava superior 
sinistra gebildet wird. 

Bei ErSffnung der Herzh6hlen bemerkt  man das Fehlen einer normalen 
Vorhofscheidewand! Bet  oben erw~hnten/iui3eren Einziehung zwischen 
beiden VorhSfen entsprechend verl~uft am Daehe des Vorhofteiles yon 
hinten, ziemlieh welt rechts, eine schmale, kaum 2 m m  hohe Muskelleiste 
schr/~g nach vorn, wo sie medial eine leichte Absetzung beider Vorh6fe 
voneinander andeutet.  Eine wirksamere Trennung aber wird durch eine 
grSl3ere, ziemlieh feste Membran bewirkt: Diese bindegewebige (1,2 em 

Abb. 5. Herzbas is ;  yon oben. (~1~o na t .  Gr6I~e) (Die Herzohren  un4  Venen sin4 aus die 
Basis lorojiziert!) Ao. Aorta; Ca. Cava inferior; L. Co. ]inke Coronarie; Lu. re. Lungen- 
venen; O. av. d. Versch]ossenes Ostium atrioventriculare dextrum; O. av. s. Ostium 
a~rioventriculare sinistrmn; Pu. Pulmonalis; 1~. Co. rechte Coronarie; r. S. 17Ll. rechte 
Sinusklappe; Se.i. Soptum intermedium; Si. co. Sinus coronarius; ~V. I. He. wurmartiges 

AnhLtngsel des linken Herzohrs. 

hohe) Seheidewand erstreckt sich genau sagittal (Abb. 5) yon der Hinter- 
wand nach vorn, wo sie in der Vorhofmuskelwand versehwindet. Sie liegt 
ann~hernd in der Mitte zwisehen beiden VorhSfen und l~13t naeh oben 
(Abb. 4) als Verbindung zwisehen diesen eine eif5rmige 0ffnung, welche 
nur unten dureh den konkaven Rand dieses Selotums gut begrenzt wird. 
Die muskul6se Leiste und das bindegewebige Septum verlaufen konver- 
gierend naeh vorn, indem erstere hinten etwa 8 m m  weiter rechts liegt, 
vorn aber fast eine Berfihrung beider stattf indet:  Dadureh wird t in 
dreieekiger Raum angedeutet, dessen Spitze vorn und dessert Basis 
hinten liegt. 

I m  Boden des reehten Vorhofes dieht neben dem Septum eine dureh- 
siehtige, bindegewebige Stelle, welehe in der Mitte knopfartig verdiekt ist. 
(Man wfirde hier normalerweise das Trieuspidalostium erwarten !) 

Dureh eine groBe runde 0ffnung in der Hinterwand des reehten Vor- 
hofs (vgl. Abb. 4) gelangt man in einen Hohlraum, der aus dem breiten 
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Endabschnitt  des Sinus coronarius gebildet wird und in welehen gleieh- 
zeitig yon hinten unten die untere ttohlvene einmiindet. Unten an der 
Grenze yon Sinus und Vorhof verl~uft yon reehts nach links (Abb. 5), 
nach hinten etwas konvex, eine feine FMte, die sieh, nach vorn um- 
biegend, dann medial im Septum ver]iert. Rechterseits kommt sie aus 
einem kleinen Muskelwulst, der annihernd in Fortsetzung der oben 
besehriebenen Leiste ]iegt. Am oberen ]~ande der 0ffnung erhebt sich 
eine zweite, wesentlieh kiirzere Falte und verstreieht naeh unten ebenfal]s 
im Septum: In den so yon der oberen FMte und dem bindegewebigen 
Septum gebildeten, naeh oben offenen Winkel senkt sieh eine kleine 
(4 mm tiefe) blindsaekartige HShlung ein. In den Sinus coronarius 

miinden, dicht ]inks neben der Cava 
inferior, dieVena eordis media und 
die bier verh~ltnisms starke 
Vena eordis parva ein (Abb. 3). Von 
der Vena eava superior dextra l~B~ 
sieh am rechten Vorhof makrosko- 
pisch nichts mehr feststellen. Der 
durch die Vereinigung der vier 
Lungenvenen entstandene kurze 
Endast durchsetzt die Vorhofswand 

Abb. 6. Quersehnitt (lurch den Kammerteil. sehrig yon rechts hinten nach vorn, 
(2/~ nat. GrS~e.) (QuerschnitthShe siehe in 
)~bb. 4!)Co. Goronarienquersehnitte; L. Ve. w e  er  dicht links neben dem Sep- 
linker Ventrikel; 1%. Ve. rechter Ventrikel; t u r n  i n  d e n  l i n k e n  V o r h o f  m t i n d e t  

IIl. Ve. 4ritter Ventrikel. 
(Abb. 4). Das Ostium atrioventri- 

eulare in diesem Vorhofe ist kreisrund (1,9 em Durehmesser) und hat  
5 Klappen, yon denen 2 (eine hinten links und eine vorn gelegene) nut  
Ms Rudimente anzusehen sind. Die anderen (eine fast rechteckige 
mediale, eine annihernd dreieekige hinten und eine ebensolche vorn 
links) sind bedeutend grSl~er und reiehen ziemlieh welt (etwa ],2 era) 
in die Kammer hinein. Zu diesen Klappen gehSren 4 sehr breite, abet 
flaehe Papillarmuskeln, die wie an den Eeken eines Quadrates aufgestellt 
sind (vgl. Abb. 5). 

Die yon au~en als einheitliches Gebilde erscheinende KammerhShle 
(Wanddicke durchsehnittlich etwa 6 ram) zeigt sich innen dutch eine 
Scheidewand weitgehend geteilt : Sie entspringt aus dem Winkel zwisehen 
dem flaehen Boden und der rechten Seitenwand (Abb. 4) und stSl~t 
sehrig naeh links oben in den freien Raum vor. Dadurch teilt sie eine 
reehts gelegene, kleinere Kammer, die sieh nach oben kegelfSrmig erweitert, 
yon einer linken, bedeutend grSl~eren unvo]lst~ndig ab. Diese Scheide- 
wand erseheint wie aus st irkeren Muskelbiindeln geflochten und lil~t 
mehrere, zum Teil sehr weir unten liegende feinereVerbindungen zwisehen 
links und rechts bestehen. Ihr  Ende finder sie frei mit einem naeh oben 
konkaven, stumpfen l~ande (vgl. Abb. 7), wodureh zwisehen ihr und 
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dem Dach des Ventrikelraumes eine mehr breite a]s hohe 0ffnung gelassen 
wird. W/ihrend sie vorn allm/~hlich in die Augenwand fibergeht, trifft 
sie hinten in einem rechtenWinkel auf eine auch als , ,Septum" zu bezeich- 
nende Muskelfl~tche (Abb. 6); (s. aueh Abb. 7). 

Diese Muskelwand trennt  nach hinten rechts eine feine, spalt~Srmige 
Kammer ab, welche die Herzspitze nicht erreicht und aueh keinerlei 
Beziehung zu den Vorh6fen hat. Mi~ den beiden Kammerr/iumen steht 
sie dureh im ganzen 4 sehr diinne G/inge (gr61~ter Durehmesser 1,5 mm I) 
in Verbindung, welehe teils in die linke, teils in die reehte Kammer 

Abb.  7. Sehema t i s ehe r  SagiLtalsehnitt  dutch  die Ostien der groBen Gef~ge. (Natfirl. GrSBe.) 
Ao. Aor t a ;  Ca. Cava  inferior;  Co. Coronarien;  Lu. Ve. Lungenvenenquerschn i t t ;  Pu.  
PulmonMis;  R. Ve. rech te r  Ventr ikel ;  1%. Vo. rechter  Vorhof;  V. Se. oberer R a n d  des 

Vent r ike l sep tums;  I I I .  Ve. d r i t t e r  Ventrikel .  

miinden. Nach oben 'zieht sich der Spalt in den engen Conus der 
Pulmonalis aus (Abb. 7), welche an ihrem Anfange nur 2 Klappen besitzt ! 
(Rechts vorn und ]inks hinten). (Vgl. Abb. 5.) 

Anders verh~lt sich der Aortenconus: Das Dach der KammerhShle 
w61bt sich, yon einer feinen, als Fortsetzung des Vorhofseptums er- 
scheinenden Leiste angefangen (Abb. 4), in nach unten konvexem 
Bogen rechterseits zur Aorten5ffnung. Diese liegt etwas rechts vor der 
Pulmonal6ffnung und hat drei Klappen (vorn rechts, hinten rechts und 
links, Abb. 5). Im Sinus Valsa]vae der links gelegenen Klappe beginnt 
eine Kranzschlagader (Abb. 5 und 7), welche zuerst horizontal nach 
links verlaufend sich dann an der Vorderflgche verzweigt (s. o.). Die aus 
dem hinten rechts gelegenen Sinus entspringende Kranzschlagader teilt 
sich nach ganz kurzem Verlauf in einen senkrecht nach unten und einen 
horizontal nach links abbiegenden und spgter absteigenden starken Haupt- 
ast, welche beide zusammen mit den grol3en Venen verlaufen (Abb. 3). 

Virchows Archly .  Bd. 287. 2& 
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Zu erw/~hnen ist noch, daft am I-Ierzbeutel keine MiBbildungen oder krank- 
haften Ver/~nderungen vorhanden waren. 

Naeh diesem rein beschreibenden Absehnitte wollen wir uns der Frage 
der Formentwicklung unseres Falles zuwenden: (,,Formale Genese".) 
Denn diese klarzustellen ist ja das Ziel unserer Wiinsehe. Wenn uns aueh 
gerade die letzten 25 J a h r e -  besonders durch die mikroskopische Unter- 
suehung der HerzmiBbildungen in Beziehung zum l%eizleitungssystem 
(MSnekeberg) - -  in unseren Anschauungen erheblieh weitergebraeht haben, 
so kann doch aueh heute noch nieht alles als endgiiltig feststehend 
bezeiehnet werden. Zwar hat  uns Spitzer dureh seine vet  9 Jahren heraus- 
gebraehte ,,Phylogenetisehe Theorie" neue Zusammenhgnge in der tIerz- 
entwieklung der Wirbeltiere erkennen lassen, eine Ansehauung, die sieh 
besonders auf die Lehre der Transpositionen der GefgBe auswirkt, 
doeh m6ehte ieh meine folgenden Ausffihrungen zungehst im Sinne der 
alten ,,Ontogenetisehen Theorie" maehen. Diese ursprtinglich yon 
Rolcitandcy aufgestellte, yon Loehte und Geipel fortgefiihrte Lehre wurde 
yon MSnckeberg den modernen Ergebnissen angepagt und vermag uns 
besonders die MiBbildungen der Seloten sehr ansehaulieh darzustellen. 
Aus diesem Grunde werde ieh in Anlehnung an sie meinen Fall zu klgren 
suehen, immer fuBend auf den Ergebnissen der normalen Entwieklungs- 
lehre, wie sie uns durch Born, Bromann, His und Tandler gelehrt wird. 
(Die genauere Bertieksiehtigung Spitzers s.u.)  

Unsere MiBbildung stellt eine Entwieklungsst6rung der ersten Phase 
(MSnel~eberg) dar, denn sie ist sehon im Stadium der Schleifenbildung 
entstanden. Ihre ,,teratogenetisehe Terminationsperiode", d .h .  ,,die 
Embryonalzeit ,  zu der spgtestens die migbildende Ursaehe eingewirkt 
haberi mug"  (Sehwalbe), liegt also noch vor der Ausbildung der Seheide- 
wgnde (etwa 4=. Woche). Denken wir uns ngmlieh den groben Verlauf der 
Herzsehleife (ohne Septen usw.), so haben wir ein/~hnliehes Bild, wie es 
der ersten Anlage des Kammersehlauehes entsprieht: Der naeh hinten 
dutch den Ohrkanal mit  dem gemeinsamen Vorhofe in Verbindung 
stehende Kammerschenkel  biegt reehts unten in den Bulbusschenkel um, 
der noeh nieht seine sp/~tere Lage zwisehen den beiden Herzohren ein- 
genommen hat (z. B. His: Embryo Lg, S. 130). Sehon die etwas glteren 
Embryonen (yon 2,5 nnd mehr Millimeter Lange; s. His, Tandler u. a.) 
zeigen diese kennzeiehnende Mittelstellung, welehe dann ffir immer 
beibehalten wird. Wir miissen bier also in dieser Zeit eine Ursaehe an- 
nehmen (s. u.), welehe die sonst immer eintretende Versehiebung des 
Bulbusteils nach vorn und links verhinderte. I m  AnsehlnB daran ist es 
aueh zu einer abnormen Reehtsverlagerung des Truneus arteriosus bis 
hinauf zur Gegend des 6. Gefggbogens gekommen, welehe erst weiter 
oben, vom 4=. Bogen aufw/~rts, beriehtigt werden konnte:  Denn die 
Stelle des friiheren Abgangs des 6. Gefggbogens, jetzt I t6he der Teilung 
der Pulmonalis mit  Duetus Botalli, liegt noeh ganz reehts; die des 
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4. hat  durch das starke Abbiegen des Aortenbogens nach links (vgl. Abb. 2) 
beinahe ihre normale Lage erreicht, und nur die Kfirze der Anonyma 
(4. rechter Bogen !) verr~t noch etwas yon der Rechtsabweichung. 

An der Kammer  geht die znerst bestehende, sich allm~hlich aus der 
ttorizontalen in die Vertikale einste]lende ,,Bulboventrikularspalte" 
(Tandler), d. h. die Grenze zwischen Bulbus- und Ventrikelschenkel, mit  
der ihr innen entsprechenden Grenzwand sps verloren, indem dies 
primitive Kammersep tum yon unten nach oben durch Atrophic zugrunde 
geht (Bromann. Tandler ist anderer Ansicht !). Wit erhalten so den auch 
jetzt noch bestehenden weiten Herzschlauch, der sich yon links nach 
rechts erstreckt. (Besonders deutlieh auf dem Frontalschnitt  in Abb. 4.) 
Aus dieser Entwieklung heraus versteht sich die Breite, vor allem auch 
des langausgezogenen Dachteils des Ventrikels yon selbst. 

Gehen wir die weiteren MiBbildungen in der mutmal]lichen Reihenfolge 
ihrer Entstehung durch, so kommen wir jetzt zur Vorhofscheidewand. 
Unendlich reich ist das Schrifttum an Angaben fiber die verschieden- 
artigsten Lficken und Fehlbildungen dieses Septums (Herxheimer, Preifi, 
Ruge und viele andere), nnd doch habe ich keinen entsprechenden Fall 
gefunden. Meist handelt es sich um das Offenbleiben des Foramen ovale, 
seltener um das Bestehen eines Foramen pr imum oder etwa um sekundgre 
DurchlScherungen. Diese letzten scheiden nach Lage des Falles yon selbst 
aus. Gegen ein erhaltcnes Foramen primum sprich~ die Lage der 0ffnung. 
Diese mfil]te oben yon dem Rand des Septum pr imum (Born) begrenzt 
sein, kSnnte unten aber nur bei vo]l ausgebildetem Ventrikelseptum einen 
Absehlul] haben. Dies alles ist bier nicht der Fall ! Anch ffir ein erhaltenes 
Foramen secundum (ovale) lassen sich keine Beweise bringen: Das Foramen 
ovale ist doch eine ,,0ffnung im Septum pr imum" und mfiBte als solche 
dann wenigstens auch kenntlich sein, d. h. ringsherum yon einem, wenn 
auch noch so schmalen l~ande begrenzt werden. Die obere, sowie die 
oberen Teile der vorderen und hinteren Vorhofswand sind aber an den in 
Frage kommenden Stellen ohne jede Andeutung irgendeiner Erhebung 
oder eines sonstiges Restes des Septum primum. 

Es folgt aus obigem, dal~ es in unserem Fal]e nicht zur ]3ildung eines 
Septum primum im Sinne Borns gekommen ist. 

Legen wir die Lehre His' yon der Entstehung des nnteren Abschnittes 
des norma]enVorhofseptums zugrunde, so kSnnen wir sofort die t terkunf t  
des unsrigen erklgren ! Wenn His sagt: ,,Von der hinteren Vorhofswand 
ausgehend tr i t t  das Septum intermedium mehr und mehr nach vorn; 
es erreicht zunitchst mit  seinem oberen Saum die gegenfiber]iegende Wand 
des Vorhofes . . . .  und verwgehst mit  ihr", so k5nnte das genau so ffir 
unser Scptum gesagt sein ! Ieh sehe es also ffir das aus der Spina vestibuli 
entstandene Septum intermedium an, welches infolge des Feh]ens des 
Septum superins (His), bzw. des Septum pr imum (Born) weiter aufwgrts 
als gewShnlich gewachsen ist. 

2~ 
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lVieine Behauptung glaube ieh nicht nur der Form und Lage des 
Septums wegen (vgl. hierzu die Abb. 106 bei His, Embryo ~9), sondern 
auch aus folgender Uberlegung heraus aufstellen zu diirfen. 

Ich muB dazu auf die Ver~Lnderungen des gemeinsamen Ohrkanals 
kurz zu sprechen kommen und vorausschicken, daf3 es nur dann zu einer 
Teilung in zwei getrennte venSse Ostien kommt, wenn mindestens eines der 
hierfiir in Frage kommenden Septen als ,,Gleitbahn" ffir die Vereinigung 
der Endothelkissen dient (Mgnckeberg). Weiterhin ist nun diese Vereini- 
gung abet Voraussetzung ffir das Bestehenbleiben der hinteren Muskel- 
verbindung zwischen Vorhof und Kammer, d. h. ftir die Entwicklung des 
normalen Atrioventrikularbtindels (M6nckeberg; auf seine sparer ver- 
5ffentlichten beiden Ausnahmen will ieh hier nur hinweisen !). Nun ist 
es aus anderen Grfinden (s, u.) in unserem Falle zwar nicht znr Aus- 
bitdung zweier Ostien gekommen. Aber das Atrioventrikularbiindel liegt 
doch an normaler Stelle (s. u.). Da nun das Septum intermedium die 
normale Abspaltung und damit Ausbildung des Hisschen Bfindels bewirkt, 
haben wir somit einen Beweispunkt ffir die l%ichtigkeit unserer Annahme. 

Was nun die Bildungen im rechten Vorhofe anlangt, so schildert 
Chiari bei einem 71/sj~hrigen Mgdchen das Erhaltenbleiben der ganzen 
reehten Sinusklappe samt Septum spurium und lZesten der linken Sinus- 
klappe. Bei Sternberg ist es durch die Verlaufsabweiehung des Septum 
seeundum zusammen mit dem Septum spurium sogar zur Bildung eines 
drit ten Vorhofs gekommen. Unser Fall steht zwischen beiden. Wit h~tten 
also die muskulSse Leiste als das durch die hintere Vereinigung beider 
Sinusklappen entstandene und bestehengebliebene Septum spurium an- 
zusehen ( =  Taenia sagittalis, His). Das vordere Ende kSnnte dalm einer 
starken Hemmungsbildung des aul~erdem naeh rechts abgewichenen 
Septum seeundum gleichkommen (wie bei Sternberg). Hinten haben wir 
sowohl die reehte (nieht vSllig in Valvula Eustachii und Thebesii unter- 
teilte) wie Teile der ]inken Sinusklappe gut erhal~en. Beide gehen, wie 
das His entwicklungsgeschichtlich erlgutert, vorn medial in das Septum 
intermedium fiber. Die zwischen diesem und der linken Klappe liegende 
Vertiefung (s. o.) ist der nntere Teit des Spa~ium in~erseptovalvulare. 

An dieser Stelie mSchte ich gleich die Ver~nderungen der Venen 
anschlieBen : Das Bestehenbleiben der linken oberen Hohlvene bei Fehlen 
der rechten ist, wie wenige frt~here F~lle (s. MSnckeberg) uns gezeigt haben, 
darauf zurfickzuffihren, dab nach Ausbildung der Querverbindung zwisehen 
den beiden oberen Hohlvenen der zwisehen dieser und dem Herzen gelegene 
Abschnitt der reehten Hohlvene verSdet. Es ffihrt also der linke sein 
eigenes Blur zusammen mit dem der Vena anonyma dextra (---- V. jugu- 
laris t ransversa)durch das linke Sinushorn zum rechten Vorhof. Betonen 
mSchte ich hier noch, dab aueh bei uns (wie bei Beyerlein, Dietrich und 
seheinbar auch Grubers 9. Fall) im Gegensatz zu Bauer die Cava superior 
sinistra vor ss Lungengef&Ben liegt. 
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Weiter ist es in unserem Falle nieht zu einer vollst~tndigen Einbeziehung 
des Sinus in den Vorhdf gekommen, so dab dieser, entwicklungsgeschicht- 
lich betrachtet, zum grSBten Teile nut  aus , ,Herzohr" besteht, d. h. aus 
dem yore ,,primitiven Atrium" gebildeten Bezirke (die glatten hinteren 
Wandteile abet fehlen)! 

Die zuerst yon Dietrich angeregte und yon MSnckeberg weiter ver- 
folgte Frage nach dem Verhalten des Sinuskn0tens bei Fehlen der normalen 
oberen Hohlvene hat  M6nckeberg dahin entschieden, dab der Sinus- 
knoten seine normale Lage beibehi~lt, denn die Rfickbildung der Cava 
superior dextra ist ja erst sekund~r erfolgt. Auch in meinem Falle konnte 
ich bei der mikroskopischen Untersuchung den einer kleinen Arterie 
eng benachbarten Sinusknoten in der hinteren ~uBeren Wand des Vorhofs 
nachweisen, an einer Stelle, die makroskopiseh nicht besonders festgelegt 
war. Von Resten der Cava superior dextra konnte ich auch mikroskopisch 
nichts in der Vorhofswand entdecken. Durch die groBe L~nge des auch 
bei der normalen Entwieklung zuerst in Einzahl vorhandenen Lungen- 
venenastes kann es im linken Vorhof nieht zu der yon Bromann beschrie- 
benen Einbeziehnng und damit Ausbildung yon 4 getrennten Mfindungen 
kommen. Oiese yon Prei[3 gegebene Erkl~rung l~Bt sich auch auf unseren 
Fall voll anwenden. 

Kehren wir zum Ohrkanal zurfiek, so haben wir die Atresie des 
rechten venSsen Ostiums zu kli~ren: ~hnliche Fiille sind 5fters beschrieben 
(Geisler, Hiibschmann, Ki~hne, M6nclceberg u .a . )  und wahrscheinlich 
wegen - -  in ihrer Entstehung unten zu erSrternder - -  Lagevers 
zustande gekommen. Dadurch hat die Verschmelzung der Atrioventri- 
kularlippen nicht in der Mitre, sondern an ihrem rechten Rande statt- 
gefunden, so dab diese Seite keine 0ffnung erhielt, vielmehr als bin@- 
gewebige Membran mit verdicktem Endokard angelegt wurde. 

Der Befund yon 5, bzw. 3 linken Klappensegeln kSnnte bei flfichtiger 
Betrachtung zu verschiedenen falschen Deutungen Anlal3 geben : Ns 
fehlende Zweiteilung des primitiven Ohrkanals (mit der dann so oft 
variierenden Klappenzahl) oder Transposition der Kammern (heutzutage 
besser als ,Kammerinversion" bezeichnet: M6nclceberg in Bezugnahme 
auf Spitzer). Beide Anschauungen sind aber unmSglich bei Kenntnis 
des Verlaufs des Hisschen Bfindels: Durch die mikroskopisehe Unter- 
suchung des Reizleitungssystems auf l%eihenschnitten stellte ich lest, dab 
der Stamm des Biindels an normaler Stelle liegt: Hinten in der Gegend 
des Septum intermedium ! Von bier oben absteigend teilt er sich in der 
Ka~mmer bald in seine zwei Schenkel, deren linker, breit aufgesplittert, 
an der Hinterwand der ,,somit linken" Kammer verls ws sich 
der rechte geschlossen fiber den konkaven Rand des unvollsti~ndigen 
Ventrikelseptums in die rechte Kammer wendet. Von einer vorderen 
Mallschen Nebenverbindung, wie sie MSnckeberg ~ bei yore Normalen 
abweichender oder sogar fehlender Verbindung des Truncus mit dem 

Virchows Archly.  Bd. 287. 2b 
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zentralen BindegewebskSrper - -  erhMten sah, konnte ieh nichts fest- 
stellen. Die iiberzahligen Klappen der Mitralis ~r wahrschelnlieh 
(wie in den anderen,  seltenen Fallen) auf verraehrte SpMtungsvorgange 
zuriiekzufiihren sein. 

Der Bespreehung der beiden Kamraerscheidewande rafissen wir die 
der Entstehung des Truncusseptums voraussehieken, da nur so ein Ver- 
standnis fiir die verwickelten Vorgange erlangt werden kann. 

An der sog. Teilungsstelle, das ist die Gegend des 6. AortengefaB- 
bogens, wird dureh das Truneusseptura die norraalerweise vorn liegende 
Aorta yon der genau hinter ihr liegenden PulmonMis gesehieden. In 
unserem Falle ist nun die sonst nach unten bin auftretende spirMige 
Drehung yon 225 ~ ira Sinne des Uhrzeigers unterblieben; eine Kreuzung 
der beiden Sehlagadern findet also nicht start. Vielmehr hat  nach einer 
Drehung yon 450 das Septura seinen Verlauf naeh unten gerade bei- 
behalten, so dab nach parMlelera Abw/~rtssteigen der beiden groBen 
Arterien die Aorta an der Einpflanzungsstelle in die Karamer vorn 
reehts und die PulraonMis hinten links liegt. Dadureh ist auch der 
abweichende Befund an den Kranzschlagadern erklart: Aus der linken 
Aortenklappentasehe, die bier ja der norraMen reehten entspricht, kommt 
die ,,rechte" Kranzarterie, aus der rechten Tasehe die ,,linke" rait ihren 
zwei Hauptasten. Wir haben es also der Entwicklung naeh mit einer 
reinen Transposition zu tun, wenn raan auch in diesera Falle nicht so 
ohne weiteres yon der Lungensehlagader behanpten kann, sie gehe aus 
dem ,,ungeh6rigen" Ventrikel hervor! Denn wahrend in den iibliehen 
Fallen einer eehten Transposition das Truneusseptum den oberen Rand 
des Ventrikelsepturas genau wie unter normMen Bedingungen trifft und 
so zu einera vSlligen AbsehluB beider Kamraern voneinander fiihrt, ist 
dies bei uns nicht raSglich gewesen: Das Septum ventriculorura blieb 
naralich ira Anfang seiner Entwicklung stark zuriick (s. u.), so dab das 
Bulbusseptum in den Ventrikel hinabstieg, sieh aloft ' - -  durch eine kleine 
Riickdrehung, d. h. entgegen dem Uhrzeigersinn - -  der Hinterwand 
anlegte und so einen l~aum begrenzte, der selbstverstandlieh keine Ver- 
bindung rait den VorhSfen haben kann. Dutch die oben besehriebenen, 
kleinen Fehlstellen ira Septura blieb die Verbindung zu der geraeinsamen 
Kammer erhalten. 

Bis hierher liegt unser Fall /~hnlich den neuerdings yon Marvhttnd, 
M6nckeberg u. a. und friiher schon yon Rokitansky besehriebenen MiB- 
bildungen in den ,,ganz erainent anoraMen - -  allerdings vorderen (!1 - -  
Septen", wie Rokitansky sie nannte, well er sie f/~lsehlieherweise als Fehl- 
bildungen der Kararaerscheidewand ansah! In Wahrheit steigt das 
Bulbusseptura in die Kararaer hinab und grenzt die 3. Kamraer ab 
(M6nckeberg). Unten bleibt dann ein Verbindungsgang, der tells huf- 
eisenfSrmig vora Bulbusseptura, teils yon der ]~erzwand begrenzt wird. 
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Nebst der fehlerhaften Verlaufsrichtung zeigt das Truncusseptum, 
wie so hiiufig, auch darin Abweichungen, dab es den Truncus arte- 
riosus nicht in 2 gleiche Teile teilt, sondern eine kleinere Pulmonalis 
bilden hilft. Die Zweizahl der Pulmonalklappen seheint nicht durch 
eine sekund~re Vereinigung zweier Klappen bewirkt zu sein. Was die 
Art ihrer  Entstehung anlangt, so ,,ist es nicht m5glich", wie de Vries 
sagt, ,,eine einheir und fiir alle F/~lle giiltige Erkl~rung zu geben". 
Seiner Meinung nach ist die ,,Pulmonalreduktion" in die Zeit vor oder 
wiihrend der Truneusteilung zu verlegen. 

Im vorigen deutete ich schon an, die eigentliche Kammerseheidewand 
sei im Anfang ihrer Entwieklung stark zuriickgeblieben. Ich muB deshalb 
jetzt  die Punkte anfiihren, die eine solche Annahme gerechtfertigt 
erscheinen lassen: 

Erstens ist bisher der Befund einer der unsrigen gleichen ,,dritten" 
Kammer - -  niche zu verweehseln mit dem gelegentlich ebenso benannten 
zu engen und zu kurzen Pulmonalconus - -  mit einem ganz ,,eminent 
anomalen" Septum immer nut  bei gleiehzeitigem Fehlen der Kammer- 
seheidewand erhoben worden; also muB man annehmen, dab bei deren 
anni~hernd vollst~ndigem Vorhandensein eine solehe Gestaltung wie bier 
nieht m5glich ist. Des weiteren l~Bt es die gegenseitige Lage beider 
Scheidew/~nde als sehr wahrscheinlieh ansehen, dab es erst zu einem 
sp/~teren Hinaufwachsen des Ventrikelseptums gekommen ist. Denn da 
es senkreeht auf dem Bulbusseptnm steht (wie ein ,,T", vgl. Abb. 6), 
so miiBte man - -  sollte es wirklich zuerst dagewesen sein - -  verwickelte, 
durch das Truncusseptum sekundi~r bewirkte Umlagerungen annehmen, 
wie sie in Wirklichkeit hie vorkommen. 

Zum dritten sprechen fiir unsere Annahme die nahe der Herzspitze 
liegenden ,,Intertrabeeularliieken" (s. Heschl, Chiari, M6nckeberg). Sie 
entstehen dttrch das ,,Ausbleiben der VerSdung der Interstitien in dem 
urspriinglichen muskul~ren spongiSsen ~aschenwerk des Septum ventri- 
culorum" (M6nckeberg). Naeh Ansicht einiger Forscher entsteht aber 
die Kammerscheidewand, zum mindesten in ihrem untersten Abschnitte, 
dureh die Ausbauehung beider Kammern und das Verschmelzen beider 
medialen W~nde. Sollte dies zutreffend s6in, so wi~ren Intertrabecular- 
liieken nur im oberen Teile des Sol)tunas leicht erkls denn nur dieser 
entsteht ja dutch eigenes Wachsmm ,,als muskulSses Maschenwerk". 
(Denn dab es bei der Vereinigung der medialen W~nde zu sekund~ren 
Durehbriiehen komm~, ist nicht anzunehmen !) Der Befund der an tier 
Herzspitze liegenden Liieken drangt deshalb dazu, zuerst die Bfldung 
einer einheitliehen HShle (ohn e getrennte Ausbauehung, also z. B. wie 
beim Cot biloculare) und erst anschlieBend das Aufw~rtsstreben der 
Kammerscheidewand anzunehmen. 

Im fibrigen ist unsere Scheidewand mit ihrer starken Linksabweichung 
ein schSnes Beispiel daffir, wie bei Hemmung oder Mil3bildung einiger 
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Abschnitte die anderen ausgleichend zu wirken versuchen! Denn trotz 
der starken Verlagerung des Kammerschlauehes Versuchte sie noch die 
Gegend des gemeinsamen, welter links liegenden Ohrkanals zu erreiehen. 

)flit der Schilderung der gu~eren Entstehung unseres Falles glaube 
ich jetzt  zu Ende gekommen zu sein. Ich mSchte aber noeh einige Worte 
fiber die mutmafllichen Ursachen ffir diese MiBbildung (,,kausale Genese") 
anffigen, wenn ich auch weil~, auf ein wie unsicheres und wenig gekl~rtes 
Gebiet ich reich damit  begebe [ Ich rue es aber doeh aus der begriindeten 
Annahme heraus, mehrere unserer anffallendsten Bildungen - -  n~mlieh 
die Verlagerung des Truncus, die Atresie des rechten ven6sen Ostiums, 
das Fehlen der reehten oberen t{ohlvene und vielleicht aueh noeh das 
Fehlen des Septum primum des Vorhofs - -  auf eine, und zwar meehanisehe 
Ursache zurfiekffihren zu kSnnen. Zwar sollen wir uns immer der Unzu- 
li~nglichkeit meehaniseher Erkl~rungen bewuBt sein und sie nicht als 
das einzig mSgliche ansehen, denn ,,es ist", wie Plant sagt, ,,keine fiber- 
triebene Vorsicht, wean man . . .  wenigstens in Gedanken den Vorbehalt 
anderer noeh unbekannter Zusammenh~nge maeht".  Aber derartige 
Erkl~rungen k5nnen gerade bei der Entwieklungsgeschichte des Herzens 
so schwer entbehrt  werden, dab ieh nieht anstehe, sie nach gewissem 
halter Prfifung im folgenden darzustellen. 

Das anfangs genau in der Mitte liegende Herz trifft  sowohl dutch 
eigenes Hinabsteigen wie dureh Au~w~rtswachsen der Leber mit dieser 
zusammen und erh~lt, indem es auf ihrer Oberf l~he wie auf einer ,,sehiefen 
Ebene" naeh links gleitet, seine endgfiltige Lage (Bromann). Dutch 
Abweichungen der Leber selbsr (Situs inversus) wie der Form und GrSBe 
ihrer Lappen kommt es zu verschiedenen Verlagerungen des Herzens: 
Dextroversio u .a .  Warum sollte es nun nicht mSglieh gewesen sein, dab 
die Leber auf frfiher Entwieklungsstufe schon etwas zu welt oben lag 
oder zu groB war ? 

Die normale Krfimmung des Herzschlaucbes erfolgt naeh Tandler 
dadureh, dab dieser - -  an seinen beiden Enden unverschieblich - -  
infolge Weiterwachsens sich zwischen diesen beiden Festpunkten krfimmen 
mul l  Nun kann ja die hochstehende Leber, gewissermal3en als drifter 
Festpunkt  wirkend, die oben besehriebene Senkung der Herzspitze 
stark beschrgnken. Der Herzschtauch wgchst aber welter und mu~ neue 
Kriimmungen bilden, die wegen des unten bestehenden Platzmangels 
nach beiden Seiten hin erfolgen: Deshalb rundet  sieh der Bulbusschenkel 
naeh rechts aul~en, wahrend der Kammerschenkel eine Linksverlagerung 
zeigt. Eine sp~tere Beriehtigung ist nicht mehr m6glich, denn die jetzt  
schon stark entwickelten Herzohren verhindern die notwendige Ver- 
schiebung. 

Fiir die Atresie des Tricuspidalostiums kann man die Linksver- 
lagerung des Kammerschenkels und die dadureh verhinderte Rechts- 
versehiebung des Ohrkanals anschuldigen (vgl. auch Kiihne). Wenn in 
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anderen F~llen ein Rechtsabweichen der Septen stark mitwirkt (MSncke- 
berg), so f~llt dies ffir uns weg. ])as Septum intermedium liegt genau 
in der 1VIitte ! 

Beim 1%hlen des Septum superius (His) kSnnbe man an folgendes 
denken. Naeh Tandler beruht, die erste Unterteilung des atriellen Kohl- 
raumes auf der Einlagerung des distalen Bulbusteils in die Vorhofwand. 
Vielleieht ist das Fehlen des dureh diese Einlagerung bewirkten Reizes 
eine der viw mSglichen Ursaehen f fir diese MiBbfldung. (Der Fall Knape, 
bei dem der Vorhofsteil vor dem Bulbusteil liegt, spricht jedenfalls nieht 
gegen unsere Auffassung, denn auch bei ibm fehlt das Vorhofseptum.) 

Das Fehlen der Vena eava superior dextra aueh auf die doch ganz 
im Anfang erfolgte Verlagerung des Kammersehlauehes beziehen zu 
wollen, erscheint zun~ehst reeht gekfinstelt, besonders wenn man sieh 
die Ansehauungen yon Ancel und Villemin zu eigen gemacht hat. Beide 
Forscher behaupten n/~mlich, nur die Lage und Weite des Verbindungs- 
astes zwisehen beiden oberen Hohlvenen entseheide fiber die weiteren 
Ver~nderungen im oberen Venengebiet, und ich muB zugeben, dab ihre 
Anschauung etwas ]3estechendes an sich hat!  DaB ein vSlliges Fehlen 
des Verbindungsastes ein ]3estehenbleiben beider Hohlvenen nebenein- 
under bedingt, wird keiner bestreiten! Die Annahme abet, der Ver- 
bindungsast babe, wenn er einmal angelegt ist, dureh seine Verlaufs- 
riehtung und Weite einen soleh groBen EinfluB auf die weitere Aus- 
gestaltung, wie beide behaupten, erschien mir nieht begrfindet, ganz 
abgesehen davon, dab doch mit dieser Erkl~rung, wie sehon Dietrich 
sagt, ,,tats~ehlich ffir die kausale Genese nicht viel gewonnen ist" ! 

Ieh stellte deshalb Modellversuehe folgender Art an: 
Aus Glas-T-Rohren und diese verbindenden Gummischl/~uchen suchte 

i c h  eine dem betreffenden Entwicklungszeitpunkte entspreehende Gef~,B. 
anlage herzustel[en: Zwei parallele, gleiehweite (0 3 ram) Rohre, die 
oberen Hohlvenen, miinden unten, nach Umbiegen gegeneinander, in 
ein T-Rohr mit weiterem Lumen (O 8 ram), den Sinus. Die gemeinsame 
Ausflu85ffnung liegt nicht in der Mitre, sondern mehr naeh rechts, der 
Wirklichkeit entsprechend. Dadurch ist also im linken unteren Abschnitte 
der Str6mungswiderstand gr6Ber ! Zwischen den beiden parallelen Rohren 
befindet sieh ein Verbindungsast von gleicher Weite (O 3 ram), weleher: 

1. yon links oben naeh rechts unten mit einer Neigung yon 70 o gegen 
die Senkrechte verl/~uft. Sowohl bei Saug wie bei Druck str6mt Wasser 
in dem Verbindungsast yon links nach rechts, wie zu erwarten. Es ist 
dabei gleichgfiltig, ob der FluB gleiehm/~Big oder ob er in Pulsfrequenz 
stattfindet (Versuch !) ; 

2. yon rechts oben nach links unten (aueh 700 !) verl/~uft. Trotz 
dieser Umkehrung tier Verlaufsrichtung - -  bei sonst vSllig unver- 
/~nderten Bedingungen - -  str6mt Wasser aueh yon links naeh rechts. Die 
StrSmungsrichtung ist also bei unserer Versuehsanordnung nieht yon der 
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Richtung des Verbindungsastes, sondern yon den Widersts in den 
parallelen Rohren abh~ngig, die sowohl: 

a) unterhalb (Zupressen rechts unten ffihrt zu Stromumkehr im Ver- 
bindungsaste !) wie : 

b) oberha]b (ebenso wie a wirkt ein allm~h]iches Zupressen links 
oben) des Verbindungsastes liegen k6nnen. 

Selbstverst~ndlieh bin ieh mir dessen roll  bewu•t, dal3 meine Versuehs- 
anordnung die natfirlichen Verhs nicht einmal ann~hernd erreicht. 
Aber aueh wenn man nur folgert - -  und das daft  man - - ,  dal~ niebt d i e  
Verlaufsrichtung der Anastomose aussehlaggebend ffir die Str6mungs- 
riehtung ist, sondern die Widersti~nde in den Gebieten der oberen Hohl- 
venen, so ist das weitaus genug ! Denn die StrSmungsriehtung entscheidet 
fiber die Rfiekbildung der einen oder der anderen Vene. Ieh nehme ffir 
meinen Fall also an, dal3 die Rechtsverlagerung des Truneus und die 
sieh damit auf die rechte obere I-Iohlvene in ihrem unteren Abschnitte 
auswirkenden DruekverhMtnisse zu ihrer Riiekbildung beigetragen haben. 
Man vergegenw~rtige sieh nur die engen Lagebeziehungen. (Sehon 
Weigert gab Widerstimden im oberen Hohlvenengebiete Sehuld fiir die 
Riiekbildung der reehten oberen Cava: Friihzeitige Synostose der 
Sutura mastoidea i) 

Die Transposition der Gef~13e l~l~t sich nieht so ohne weiteres au~ die 
zuerst erfolgte Verlagerung der Herzsehleife zurfickfiibren, und es erseheint 
deshalb angebracht, bier die Ansicht Spitzers zu berfieksichtigen. Auf seine 
,,phylogenetische Theorie" an dieser Stelle n~her einzugehen, ist unm6glieh. 
Nnr so viel sei bemerkt, dab er die Transpositionen aller Arten auf teil- 
weises Bestehenbleiben der rechtskammerigen Aorta des Reptflienherzens 
und damit zusammenh~ngende Septenverlagerungen und ferner auf die 
sog. ,,Detorsion" (d. h. mangelhafte Drehung) zuriickffihr~. Wo!lte man  
unseren Fall ohne weiteres in eine der yon ihm aufgestellten vier Gruppen 
yon Transpositionen einfiigen, so ki~me die ,,gekreuzte Transposition" in 
Frage. Aber eine solche Einreihung ohne Berficksiehtigung der anderen 
wichtigen Ver~nderungen und vor allem der Entstehung ist nicht ang~ngig. 
Spitzer selbst betont, dal~ neben ,,phylogenetisehen" aueh,,ontogenetisehe"' 
Momente bei Entstehung einer Herzmil3bildung in Frage k~men, wobei 
er abet den ersteren weitaus mehr Bedeutung beimi~t. In unserem Falle 
aber seheinen mir gerade ,ontogenetisehe" Einflfisse viel starker gewesen 
zu sein. Nach den dadurch erreichten Verlagerungen kSnnten natfirlich 
noch Ursachen im Sinne Spitzers eingewirkt haben. Diese abet 4n allen 
ihren Zusammenh~ngen darzustellen, halte ieh reich ffir unberufen. 

Wie konnten nun die Miltbildungen dieses in Entstehung und Form 
beschriebenen Herzens ws des Lebens erkannt werden ~. Unsere 
teehnischen tIilfsmittel versagen in einem solchen Falle. 

Das Elektrokardiogramm zeigte sich gegenfiber der Norm kaum ver- 
~ndert. Die etwas vergr61~erte Q-Zaeke vermag uns nichts zu erlfis 
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Doeh daft die Tatsaehe, trotz erheblicher MiBbfldung ein normales Elektro- 
kardiogramm erhalten zu haben, nieht wundernehmen, da die Meinung, 
jede angeborene HerzmiBbildung zeige abweichende Kurven (negative 
Anfangsschwankung u. a.), durch MSnckeberg als unzutreffend erzeigt 
wurde. Solche Befunde fehlen, wie ja auch hier, sehr hiiufig, wogegen 
sie bei erworbenen Herzfehlern (besonders rechtsseitige Hypertrophie!) 
oft erhoben werden k6rmen. Auch airs dem R6ntgenbilde (Beschreibung 
s .o.)  lieB sich in diesem Falle w~hrend des Lebens nichts Sicheres 
sehlieBen, denn erst der Tod ermSglichte uns seine Deutung. 

So bleiben uns nur die Stauung and starke Blausucht. Das im K6rper 
reiehlich mit Kohlens~ure beladene Blur str6mt in den rechten Vorhof, 
karm yon dort aber nicht in die Kammer gelangen, well keine Verbindung 
besteht! Es wird daher bei der Vorhofskontraktion durch die fiber dem 
Septum intermedium gelegene 0ffnung in den linken Vorhof gepreBt, in 
welchen aul~erdem yon hinten das rein sauerstoffhaltige Blur aus den 
Lungenvenen einstr6mt. So kommt es sehon hier im linken Vorhofe zu 
einer vollst~ndigen Durehmisehung yon kohlens~ure- and sauerstoff- 
haltigem Blute. Dadureh ist die Blausucht verst/mdlich, denn allein die 
Lungenvenen enthalten helIrotes Blur. 

Die nun yon beiden Vorh6fen angebotene, gemischte Blutmenge 
zw/~ngt sich dnrch die einzige VorhofkammerSffnung, wodurch zu einem 
Tell die Stauungserscheinungen bedingt sein k6nnen. Stauend wirkt ffir 
den K6rperkreislauf auch die Enge der 0ffnung fiber dem Septum inter- 
medium, denn diese vermag das normale reehte ven6se Ostium nur unvoll- 
st~ndig zu ersetzen. 

Bei der Kammerzusammenziehung schiel~t das meiste Blur dureh 
die zwisehen oberem Rande der Kammerseheidewand und dem Dache 
bestehende Lficke in den rechten Ventrikel und yon dort in die Aorta, 
weft diese ja einen verh~ltnism~Big weiten AusfluBteil hat und in der 
Str6mungsrichtung liegt. Mit der Versorgung der Pulmonalis aber steht 
es sehr sehlecht. Denn die an und fiir sich schon sehr engen Verbindungs- 
g/~nge zur dritten Kammer liegen auBerdem auch noeh sehr ungiinstig, 
so zum Tell tier unten in der rechten Kammer versteckt! Aber brotzdem 
ist noch genfigend Blut in die Lungen gelangt, denn sonst w~re ein Leben 
nicht m6glich gewesen. 

Zwar waren bei vo]lst~ndiger Ruhe des Kindes Kreislauf und Sauer- 
stoffgehalt anni~hernd ins Gleichgewieht gebraeht, welches aber bei der 
geringsten Anstrengung erheblich gest6rt wurde. Immerhin ist es 
erstaunlich, wie gut  sich der K6rper geholfen hat, denn dutch starke 
Erh6hung der Zahl der roten Blutk6rperchen (8 Mill.) und guten H~mo- 
globingehalt (98%) suchte er sich leistungsfiihig zu erhalten. Aber die 
gewaltige Arbeit des Herzens, immer genfigend Blur in die Lungen- 
schlagader zu pressen und damit fiir ausreichende Erneuerung des Sauer- 
stoffes zu sorgen, durfte in keinerWeise noeh gesteigert werden; undso  
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stellte es derm ~ wahrscheinlich durch eine beginnende Pneumonie  
i iberlastet  - -  nach 14 Mon~te lunger, bewunderungswiirdiger  Pflicht- 
erfiillung seinen Dienst  fiir immer  ein. 

Zusammenfassung, 
Schwere MiBbildung des ~erzens  mi t  s ta rken  Lficken in  Vorhof- und  

Kammerscheidewand.  AuBerdem ha t  sich un te r  M_itwirkung des Bulbus-  
septums eine dr i t te  K a m m e r  gebildet,  aus welcher die Pulmonal is  mi t  
nur  zwei K lappen  hervorgeht.  Eine  rechte VorhofkammerSffnung ist 
n icht  vorhanden,  die l inke aber zeigt "r Klappenzahl  (5). Der 
arterielle Truncus  ist s tark  nach reehts u n d  h in t en  verlagert  n n d  zeigt 
auBerdem Transposi t ion  der Gef~Be. Deshalb k o m m t  die Aort~ ganz an  
der Seite aus der reehten K a m m e r  trod entlgBt sei tenverkehrte  Kranz-  
gef~Be. Ferner  ist bemerkenswer t  die erhal tene Vena eava superior 
sinistr~ und  das Fehlen  der dext ra ;  das Erha l tenble iben  des Sinus mi t  
beiden Sinusklappen n n d  sehlieBlieh die Miindung der Lungenvenen  mi t  
nu r  einem Aste. 
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