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(Eingegangen am 12. Oktober 1933.) 

Das Interesse, das yon jeher MiBbildungen einzelner Organe oder 
Organsysteme entgegengebracht worden ist, grfindet sich darauf, dab 
sie ein Verst/indnis ffir die Mannigfal~igkeit und Gestal~ungsmSglich- 
keiten mensehlicher und tieriseher Organismen vermitteln. Abgesehen 
yon dem Bemfihen, Spielart der Natur und Ursache eines solchen Lusus 
naturae im betreffenden Fa]l kennenzulernen, vermitteln alle MiB- 
bildungen auch Einblicke in den normalen oder gewOhnlichen Gang 
der EnSwieklungsgeschichte. Normale und 10athologische Anatomie 
k5nnen sieh hierbei im besonderen MaBe erggnzen. Denn die Besehrei- 
bung yon MiBbildungen soll erstreben oder ermSglichen, teratogenetisehe 
Terminationsperioden ffir die vorliegende MiBbildung festzulegen und 
die Folgeerscheinungen abzugrenzen. Dieses gelingt nut bei Kenntnis 
der Vorarbei~ der normalen Ana~omie, ist zugleieh aber ein Pri~fstein 
ffir diese und kann dureh solche Rfiekwirkung bedeutungsvoll sein ~iir 
unsere Ansehauung fiber das normale Geschehen. Ferner lehren MiB- 
bildungen die Wertigkeit der einzelnen Entwieklungsmeehanismen und 
deren Abh/~ngigkeit voneinander - -  sofern sieh der Ausfall eines Faktors 
sicherstellen 1/~Bt - -  zeigen Eintritt und Ausbleiben yon Anpassungs- 
vorg/~ngen auf. Damit steht die Analyse des Einzelfalles inmitten yon 
Fragen und Beziehungen allgemeiner mediziniseher Grundansehauungen 
und Vorstellungen, dami~ erh/~lt das Kuriosum erst ffir einen grSBeren 
Kreis Wert und Interesse. 

Wie G. Herxheimer in seiner monographisehen Darstellung der ,,MiB- 
bildungen des Herzens und der groBen Gef/s ausfiihrt, sind alle 
Fehlbildungen des reehten Herzens und der Dreizipfelklappe seltene 
Erseheinungen im Gegensatz zu solchen des linken. Das eingehende 
Studium des yon Herxheimer zusammengetragenen Schrifttums und der 
spgterer~ VerSffentliehungen ergab Besonderheiten, wie Mil~verst/~nd- 
nisse in der Beurteilung friiherer ]~eobaehtungen yon kongenitaler 
Tricuspidalinsuffizienz. Diese wollen wir herausstellen an Hand tier 
makroskopisehen und mikroskopischen Besehreibung eines einsehl/igigen 
Falles, der am 10. 7. 1933 im hiesigen Institut zur Sektion kam. 
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Das 8 Monate alte Kind mgnnlichen Geschlechts war seit der Impfung, die 
ira 6. Monat ausgeftihrt war, elend. ~Tach Angaben der ~utter  sei es schon fraher 
blgulieh angelaufen. Die Untersuchung ergab cyanotisches Aussehen, sehr be- 
schleunigte Atmung, verbreiterte I-Ierzdgmpfung, abers systolische und prg- 
systolische Gergnsehe hSrbar. Leber vergrSltert. RSntgenbild zeigt einen enorm 
vergrSl]erten tterzschatten. Jede zugeffihrte Nahrung wurde in der letzten Zeit 
erbroehen. Die Temperatur stieg bis auf 38% Diese anamnestisehen Angaben 
verdanke ieh der Liebenswtirdigkeit des ~errn Dr. Xrasemann, Restock, der das 
Kind dem Institut zur Sektion fiberwiesen hatte. 

Die Sek~ionsdiagnose lau te te :  Wahrscheinl ich angeborene Fehl- 
b i ldung u n d  Insuffizienz der TricuspidMklappen.  Hochgradige Dilata-  
t ion  des rech ten  Vorhofes u n d  rechten Ventrikels,  m~l~ig welt offenes 
Fo ramen  ovale, geschlossener Ductus  Botalli,  S tauungsfet t leber  mi t  be- 
gi imender  Obefflachenh6ckerung,  Stanungsnieren ,  S tauung  u n d  Bl~hung 
der Lungen ,  S t auungsb ln tungen  im Magen. 

Bei der Sektion der ]~rusteingeweide zeigt das Herz eine VergrSl~erung auf 
das 3--4faehe der Leichenfaust un4 der dem Alter des Xindes entsprechenden 
GrSSe. Das Herzgewicht betr~gt start 38,8 g (nach l~6ssls-Roulet) 90g. Die Aus- 
mal~e sind folgende: Lgnge des Herzens gemessen fiber die Hinterflgche veto Ein- 
tritt der Vena eava superior zur Herzspitze 9 era. Breite in I-IShe des Snleus eoro- 
narius 10 era. Umfang in gleieher HOhe 14 cm, davon kommen auf das rechte 
tterz 10,5 cm, auf das linke nur 3,5 cm. Lange des rechten I~erzohrs veto Margo 
acutus zur Ohrspitze 4,8 cm, I-IShe am Margo aeutus 5 era. 

Die ganze Vorderflaehe des Herzens geh6rt dem reehten Ventrikel an, die 
Herzspitze -- stark abgerundet -- wird gleichfalls yon ihm gebildet. Gerade noch 
die linke Herzkante ist Anteil des linken Ventrikels, der iiberhaupt nur schwalben- 
nestartig an dem rechten Ventrikel befestigt zu sein seheint. 

Bei der regelrechten ErSffnung der I-IerzhShle zeigt alas linke I-Ierz ann/~hernd 
normale Verh~ltnisse. Das Wandendokard ist zart und durehscheinend, entlang 
des Kammersep~um ist der Verlauf des Hisschen Biindels in Form grauweil~lieher 
verdickter und sogar zeitweise etwas vorspringender Faserzi~ge zu erkennen. In  
halber tt6he des Margo obtusus finder sieh der Ansatz der Papillarmuskeln. Diese 
sind etwas starker als gew6hnlich, lang gestreekt, walzenfSrmig und im Quersehnitt 
run& Nach oben reichen sie ziemlieh nahe an die freie Wand des Mitralsegels 
heran. Sehnenf~den sind dementsprechend kurz, sonst abet zart. 

Der linke Vorhof ist vielleicht etwas erweitert. Wanddicke 0,1 cm. Das Endo- 
kard ist fiberall zart. Es l~$t im Bereich und unterhalb des Foramen ovale flache 
~uskelztige vorspringen. Im Vorhof und Herzohr wenig schwarzroter Cruet. 
Eine gut ausgebildete Valvula foraminis ovalis verdeekt nut das Foramen, ohne 
es abet zu versehlielten. Die ovMe 0ffnung zeigt eine L~nge yon 1 cm. 

Das reehte ~erz (Abb. 1--5) verhalt sieh im einzelnen folgendermal~en: Der 
rechte Vorhof ist enorm vergr6gert, wie aus den oben angegebenen MM~en des 
Herzens sehon hervorgeht. ~qaeh unten wirder begrenzt durch den sehr tier ein- 
schneidenden Sulcus coronarius, tier eine etwa 1 em tiefe Furehe bildet. Ebenso 
wie das I-Ierzohr ist unterhalb des Sulcus die vordere Ventrikelwand vorgewSlbt. 

Bei der Er6ffnung des reehten I-Ierzens l~ngs des ~argo aeutus ergeben sich 
folgende MaBe als Anhalt ffir die VergrSBerung, zu denen noeh die oben genannten 
des I-Ierzohrs gehSren: Gr6$te lichte I-I6he (oberer Rand der Einmiindung der 
Vena cava inferior zur Spitze) 6,4 cm. Umfang am Annulus fibrosus 8,5 era. Der 
reehte Vorhof zeigt eine Wanddicke yon 1,1 cm. Die Museuli pectinati sind auBer- 
ordentlieh seharf entwiokelt und zeigen balkenartig vorspringende Muskelzfige 
his zu einer Querschnittsdieke yon 0,15 era. Die Linea terminalis ist gut ausgepr~gt. 
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Das fiber un4  hinter  der Linea terminalis liegende muskelfreie Vorhofsfeld h a t  
etwa 10 Pfennigstiiekgr6Be. Es is~ halbkugelig naoh h in ten  ausgebuehte~ und  
sehliegt das Foramen ovale ein. Die Einmfinc[ung des Sinus coronarius (Abb, 3, 5) 
f inder man an  normaler  Stelle. In  diesem Bereich ist  die Vorhofswanc[ bis zum 
Be~rm der ersten 3guseuli peotina~i verdf iaut  und  durehseheinend. Feine kleine 
Nuskelbalken mid ein sp~rliehes, f/idiges Netzwerk sind Reste der Valvula Thebesii. 
L~ngs der Linea terminalis I~uft an  der I-Iinterfl~che ihres oberen freien Randes 

Abb. 1. Ausgespanntes vorderes TricuspidalsegeL 1. Beginn des medialen Segels. 2. Crista 
supraventricularis. 3. ~Veiter Hoh]raum zwischen vorderem Segel lind Ventrikelvorder- 
wand. 4. Vorhofmuskulatur. 5. Vorderer Teil des Annulus fibrosus mit Ansatz des 
,Torderen Segels. 6. Lateraler Rand des vorderen Segels. 7. ~/Iedialer l~and des vorderen 

Seg'els. 8. ~bergang des vorderen Se~els in die Kammerwand. 

eine zarte nur  eben 0,1 cm breite Ylembran, die naeh h in ten  in das Endothel  der 
einmfindenden Vena eava inferior iibergeht und  das Rudiment  der Valvula Eustaehi i  
(Abb. 2, 5) darstel l t .  

:Die Wandmuskula tu r  des reehten Veutrikels miBt 0,1--2 em. I m  allgemeinen 
seheint  die Vorc[ervcand starker  entwickelt  zu sein als die IKinterwand, die in dem 
dem Septum angrenzenden Teile verdi innt  und  durehscheinend ist. Dieser Anteil  
der  ]-Iinterwand wie die obere H/~lfte der Vor4erwand sind besonders s ta rk  aus- 
gebuchtet .  Von den den reehten Ventrikel  begrenzenden 3 W/~nden zeig~ das 
Septum c[ie gr6gte Dicke. Die dem rechten Ventrikel  zugewendete Flache des 
IG~mmerseptums I/~gt im oberen Absehni t t  eine eigentiimlich narbenar t ig  und  
unseharf  begrenzte kleine Verdiekung des Wanctendokards (Abb. 3) erkennen. 
I m  unteren Absehni t t  sind einige quer zur I-Ierzaehse verlaufende dieke ~uskel -  
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balken eben abgrenzbar.  In  4era scharf ausgcbuchteten Toil tier I-Iinterwand sind 
Reste einer Trabekelmuskulatur  nur  angedcutet .  Diese ist  s tarker  erkennbar,  
wo einige solche Muskelziige nach medial  oben tier Vereinigung yon Annulus fibrosus 
und  Kammerseptura  zustrebem Bei t~ekonstruktion der Ausbuchtung springen 
sie sogar ctwas kulissenartig in das Lumen vor. Der ausgebuchtete  obere Abschni t t  
der Vorderwand zeigt teils k r i f t ig  entwickelte und  vorspringende, im engeren Bereich 
der pulmonalen Ausf lugbahn starker  abgeplat te te  Trabekelmuskel.  Das gesamte 
Wandendokard  des rechten Vcntrikels erscheint etwas grauweiglich verdickt.  Die 
Crista supraventricularis  (Abb. 1, 3) ha t  etwa Bleistiftdicke und  springt  s tark  vor. 

Abb. 2. Blick in das aufgeklappte rechte Herz, Vorderwand nach links hei, iibergeklappt. 
1. Va, lvala, Enst~a,chii. 2. Segelfreier Teil des Annulus fibrosus (eigentlich Ansatz des 
mediMen Segels). 3. Trabekelraum zwischen Innen- un4 AuBenwan4 des rechten Ven- 
trikels. 4. AnBenwand, I{erzspitze. 5. Ansatz des Yorderen Segels am Annulus fibrosus. 

6. Vorderes Segel. 7. Ausflui3bahn tier Pulmonalis. A--C Schnittfiihrung'en zur 
histologischen Untersnchung'. 

Die Tricuspidalis ist  s tark  verbildet.  Die einzelnen Segelanteile der Klappe 
zeigen Veranderung yon Form und  Lage. Zur leichteren Darstellung der kompli- 
zierten Verh~ltnisse nehmen wir zun/ichst willkfirlich eine Abgrenzung 4er Segel- 
anteile vor. Die Begrtindung hierzu finder sich in der spateren Besprechung. 

Das vordere Segel (Abb. 1, 2, 4) setzt  in der gewShnlichen Weise waagerecht 
am Annulus fibrosus an. Es s teht  am Ansatz mi t  dem sp i t e r  zu beschreibenden 
des medi~len Segels in Verbindung. N immt  m~n ~ls lgtergle ]3egrenzung den ngch 
innen  projizierten Margo acutus mid als mediale Begrenzung das ZnsammenstoBen 
yon K~mmerseptum und  l=[interwand -- bzw. das Septum membranaceum --  
so zeigt 4iese Ansatzstellc eine Breite yon 3,5 cm. Der eigentliche freie Klappen- 
r and  dieses Segels ist  mi t  der vorderen Ventr ikelwand etwa in deren halber  t I6he  
in breiter  Flache verwachsen und  geht  nach  der t terzspitze zu kontinuierl ich in 
das verdickte Wandcndokard  iiber. Das Wandendokard  umscheidet  hier n ich t  
alas Faehwerk der Trabekularmuskulatur ,  sondern kleidet als glatte I-[aut die 
tIerzspitze aus. Angerdem ist  das W~ndendokar4  bier ziemlich dick a n d  m ~ ' o -  
skopisch anscheinend n icht  nu t  bindegewebig, sondern ~ueh muskulSs un te rbau t .  
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So entsteh~ zwisehen Wandendokard  und  Wandmuskula tu r  ein I-Iohlraum, der 
yon der Trabekelmuskulatur  ausgeffillt ist. Die vorhofwi~rts gerichtete Fl~ehe 
des vorderen Segels ist  verh/~ltnism/~Big glat~. An  der Kammerfl~ehe dagegen 
liegen unmi t te lbar  und  mi t  dieser verwaehsen langgestreekte Papillarmuskeln,  
die sieh yon der Verwaehsungsstelle an  der Kammervorderwand bis zur Abgangs- 
s~elle am Annulus fibrosus in eontinuo als 3luskelzfige verfolgen lassen. Die Kammer-  
fl/~ehe dieses Segels ist  ferner dadureh ausgezeiehnet, dab am Annulus fibrosus die 
~uskula~ur  der Kammervorderwand  sieh 0 ,3 - -0 , r  wei~ fibersehl/~g~. Naeh 

Abb. 3. Reehte Ventrikelhinterwand. Tell des reehten Vorhofs. 1. :~Iuscuti pectinati. 
2. I~leiner Papillarmuskel mtm binteren Segel. 3. Eingang hinter das hintere Segel. 
4. Perforation im hinteren Segel. 5. Etwaige Grenze des hinteren Segels nach medial. 
6. Valvula Eustaehii. 7. Eingang zam Simls eoronarius. 8. Segelfreier Anteil des Annulus 

fibrosus. 9. l~elieffreie Kammerseptumwand mit sehwieliger Verdickung der 
Muskelauskleidung. 10. Segelrudiment. 11. Crista supraventrieularis. 

Herxheimer t r i f f t  dieses for 1/5 aller beobachteten FNle zu. Durch die genannte  
Verwaehsung des vorderen Trieuspidalsegels an  der Kammervorderwand wird 
innerhalb  des rechten Ventrikels ein Hohl raum abgegrenzt, der ffir einen kleinen 
Finger  eben durehg~ngig is~. Dieser l~aum wircl abgegrenzt:  Vorn yon der aus- 
gebuehte ten  oberen t t~lf te  der Kammervorderwand,  h in ten  yon dem vorcteren 
Segel, oben und  un ten  yon den Verwachsungslinien des Segels mi t  dem Annulus 
fibrosus bzw. dem VorderwandencIokard. Dieser I-Iohlraum geh~ ohne Unter-  
brechung fiber in die Ausf lugbahn der Arteria  pulmonalis, endigt  rechts lateral  
ziemlieh genau am ~ a r g o  aeutus, wo sich ein spi~ter zu besehreibender ungewShn- 
lieh gelagerter t)apil larmuskel des h interen Segels befindet.  

Dutch  die Verwaehsungen des vorderen Trieuspiclalsegels an  der Vorderwand 
ist  dieses Segel s ta rk  ausgezogen, naeh  unter  verl/~ngert und  zeigt so auch s tark  
verl~ngerte seitliehe Klappenr~nder.  Dadureh  bekommt das Segel Trapezform. 
Die li~ngere Gruncllinie wird yore Annulus fibrosus gebildet, die kfirzere yon der 
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unteren Verwachsungsstelle. An clem mec[ialen Ran4e des Segels, der 3,5 cm lang 
ist, inserieren, yon cter Crista supraventicularis kommend, mehrere sehr kurze 
Sehnenf~den, die tells direkt aus dem ~uskelwulst  der Crista supraventricularis 
entspringen, teils aus einem yon dieser abgespaltenen besonderen ~'apillarmuskel 
(Lancisischer ~uskel). ])er laterale Rand ist diinn, glatt  und zeigt keine Ans~ze  
yon Sehnenf~4en. Diese fehlen natfirlich ebenso an dem kon~inuierlichen Uber- 
gang des Segels in 4as Wandendokard. An der unteren Verwachsungsstelle des 
vorderen Segels besteht eine breite segelartige Briicke zu dem Gebilde, das als 
mit~leres Tricuspidalsegel angesprochen werden mul l  

Abb. 4. l~echtes Herz. Blick auf nach links hiniibergeklappte Vorderwand un4 auf 
ttinterwand. 1. Trabekelwerk zwischen Innen- un4 Aul~enwand tier Herzspitze. 2. tterz- 
spitze. 3. Annulus fibrosus, vorderer Teil. 4. Vorderes Sege]. 5. Ubergang yore vorderen 

zum medialen Segel. 6. Zancisischer 5iuskel. 7. Segelrudiment. 

])as mediale Segel (Abb. 1, 4, 5) reiht sioh nieht dem Ansatz des vorderen und 
hinteren Segels am Annulus fibrosus ein, wie wi res  als normal kennen. Vielmehr 
ist es nur mi~ dem vorderen Segel in kontinuierlicher, e~wa 0,3--0,4 cm breiter 
Verbindung. Diese finder sich etwa am Septum membranaceum. I-Iier biegt jedoch 
das Segel nach abw~rts urn, und wir sehen das mediale Segel ann~hernd senkrecht 
geste]lt. ])iese Ansatzstelle des medialen Segels en~spricht dem nach innen pro- 
jizierten Yerlauf des Sulcus ooronarius anterior, demnach dem WinkeI, den das 
Kammerseptum mit  der Ventrikelvorderwand bildet. Nach unten verl~uft der 
Ansatz des segelartigen Gebildes fast bis zur l=ferzspitze und verliert sich hier in 
dem verdickten Wandendokard dicht unterhalb der unteren Verwachsungsstelle 
des vorderen Segels. Ein eigentlich freier Rand des me4ialen Segels besteht nicht. 
Benutzen wit wieder die Trapezform, so wiirde die l~ngere Grundlinie dem Ansatz 
entsprechen, die kiirzere dem eigentlich freien Rand, 4er hier jedoch verwachsen 
is~, sowohl mit  der oberen ~talfte tier Crist~ supr~ventioular~s sowie in briieken- 
artiger Verbindung mit  dem oben beschriebenen vorderen Segel. Der eigentliche 
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medjale Trapezrand steht,  wie genannt ,  in  kontinuierlieher Verbindung mi t  dem 
medialen des vorderen Segels, der laterale entspr ieht  der Verls eines kamm- 
art igen Insert ionsrandes.  Zu den beiden Seiten und  der kiirzeren Grundlinie des 
Trapezes ziehen z~hlreiehe Sehnenf~den, die tells yon der Crista supraventricularis  
direkt  entspringen, tells yon kleineren yon der Crista abgespaltenen Papillar- 
muskeln. Die zwisehen den Ansatzstel len der Sehnenf/~den gelegenen Klappen- 
teile sind warzenart ig ausgebuehtet .  Der Bri ickenantei l  zwisehen vorderem und  
medialen Segel erh/ilt an  der  Kammersei te  zahlreiche Ans/~tze yon Sehnenf/~den 

Abb. 5. l=iinterwand des rechten Herzens. 1. Annulus fibrosus mit Verbindung zum 
hinteren Seg'el. 2. tterzspitze. 3. Valvula Eustachii. 4. Eingang zum Sinus coronarius. 
5. Segelireier Tell des Annulus fibrosus. 6. Lancis ischer  :Yiuskel zum vorderen Segel. 
7. Segeirudiment. 8. Septumwand. 9. Ted des medialen Segels. 10. Trabekelwerk zwischen 

Innen- und AuBenil~chen tier tIerzspitze. 

und direkte Verwaohsung kurzer Papillarmuskels~iimpfe. Sehnenfgden und Papillar- 
muskelstiimpfe entspringen direkt aus dom kompliziergen Fachwerk der Vorder- 
wandtrabekel.  Am unteren Ende der Crista supraventrieularis  f inder sieh ein kleines 
Segelrudiment (Abb. 3, 4), das Papil larmuskel  und  Sehnenfaden aus der Crista 
selbst enth/~lt und  au~erdem mi t  der Briieke zwischen vorderem u n d  medialem 
Segel in bindegewebig zarter  Verbindung steht.  

Keinerlei Abgrenzung zwischen Vorhof und  Kammer  besteht  in dem Bezirk, 
den sonst das mediale Segel e innimmt.  

])as hintere  Segel (Abb. 3) f inder sieh an  normaler  Stelle. Dem Annulus fibrosus 
ist  hier in einer Breite yon 2,6 em eine Membran angeheftet ,  die nach  un ten  und  
medial bald in das Endokard  iibergeht, bis dor th in  aber begrenzt hintere  t terz-  
wand und  Hinterfl/iche der  ~ e m b r a n  einen t tohl raum,  der fiir eine Sonde gut  
eing/~ngig ist. Somit  ist  nur  ein freier 1%and, ngmlieh lateral  vorhanden.  Dieser 
ist  2 em lang, yore Annulus fibrosus naeh un ten  zu 0,8 cm weir mi t  dem vorderen 
Tricuspidalsegel in Verbindung und  geht  ebenso un ten  in die Fl/iehe des vorderen 
Segels ein. Der freie Rand,  der  also in l%iehtung der I-Ierzaehse verl~nft, weist 
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nun Insertionen yon Sehnenf~den auf, 4ie einem X3apillarmuskel entspringen. 
Dieser zeigt aber nicht den normalen Verl~uf der Papillarmuskeln, sondern sight 
ann/~hern4 senkrecht zur }Ierzachse. In seinem Bereich ist die Yentrikelwand 
etwas nach aul~en vorgew61b~. Ein dem vorigen gleichgerichteter t)apill~rmuskel 
befindet sich zwischen ~interfl/~che der Membran und Ventrikelwand. Von ihm 
entspringen mehrere Sehnenf~den, die natiirlich ebenso senkrecht zur l-Ierzachse 
an der I-Iinterfli~che inserieren. An dieser Stelle befindet sich in dem Segel ein eviler, 
0,9 cm langer un4 0,6 cm breiter Defekt (Abb. 3), dessen t~nder wulstig umge- 
schlagen sind. 

U m  in Kiirze das Wichtigste dieses Falles herauszus~ellen: Es handelt  
sich um eine Mil~bildung der Tricuspidalis, bei der die einzelnen Klappen- 
anteile Vergnderung der Lage und Gestalt aufweisen. Der rechte Ven- 
trikel ist dilatiert. Es fehlt eine physiologische nnd funktioneile Trennung 
yon Vorhof und Kammer ,  obgleich eine morphologische dureh den 
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A b b .  6. S c h e m a  des h i n t e r e n  u n d  m e d i a l e n  Segels.  ]3reite schwa~'ze L in ie :  A n u l u s  f ib rosus .  
S c h r a f f i e r t :  H i n t e r w a n d  des r e c h t e n  ~Tontrikels. Gez~ekte  L in i en :  F re i e r  R a n d  des  Sogels.  

a n o r m a l e  L a g e  40s Segel, b b e g i n n e n d o  Ve r l ago rung ,  e endg' i i l t ige L a g e  tier Seg'el. 

Annulus fibrosus gegeben ist, der das Ostium atrioventriculare dextrum 
umzieht. Mit ihm in Verbindung sind nur die Anteile der I(lappe,  die 
wir als vorderes und hinteres Trieuspidalsegel ansprechen. Das vordere 
Segel ist am besten entwiekelt. Es entspring~ in seiner g~nzen t~reite 
an normaler 8telle veto Annulus fibrosus und zieht naeh abwikrts, urn, 
ohne eine Verbindnng dutch Sehnen~gden oder Papillarmuskeln direkt 
an der Vorderwand dos rechten Ventrikels zu inserieren. Es bildet so 
eine Art yon Scheidewgnd im Ventrike]. D~durch, wie dutch die aul~er- 
gewShnliehe Vorw61bung der vorderen Ventrikelwand entsteM ein yon 
der eigentlichen Ventrikel]ichtung abgrenzbarer Raum.  Der Sulcus 
coron~rius senkt sich tief zwisehen Vorhof nnd diesen vorgew61bten 
Abschnitt  des Ventrikels ein. Das vordere Segel h/kngt oben und unten 
mit dem hinteren zusammen, dessen Verbildung stkkrker ist als die des 
vorderen, aber noeh geringer als die des mediclen. Das hintere Segel 
stellt eine viereckige Plat te  dar, deren oberer l~and veto Annuhs  fibrosus 
gebildet wird. Der laterale ist ein freier Rand mit  Sehnenfaden und 
einem quergestellten Papillarmuskel. Unterer und medialer l~and sind 
verw~chsen mit  dem Endokard  der I-Iinterwand des Yentrikels. Dieser 
liegt die Plat te  auf, l~13t aber d~bei einen engen t tohl raum zwischen 
sich und der Wand frei. In  ihrer Mitre zeigt diese Plat te  eine Perforation, 
die etwa erbsengrol~ ist nnd wulstig umrandet  wird. An diese Riknder 
ziehen yon der hinteren Ventrikelwand einige Sehnenfaden. Der Teil 
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zwisehen dem medialen Rand der genannten Plat te  und dem Septum 
interventriculare liegt frei zutage. Seine Muskulatur ist sehr verdiinnt 
und das gew6hnliehe Relie~ fehlt ihr vollst~ndig. Das mediale Segel, 
yon seinem Ursprung am Annulus fibrosus herzsloitzenw/~rts verlagert, 
steht mit  dem vorderen Segel oben und unten in Verbindung. Unten 
wird diese Verbindung dureh eine eigenartige ,,Segelbrfieke" zum vor- 
deren Segel hergestellt. Das mediale Segel ist am st~rksten verbildet 
und zieht im Winkel zwisehen Septum und 
Ventrikelhinterwand naeh abw/~rts. 

So entsteht der Eindruck, als ob dureh 
eine prim~re oder sekund/~re Gewalt mediales 
und hinteres Segel vom Annulus fibrosus 
herabgeriiekt wgren, denn aueh das hintere 
Segel hat  seinen Ursprung zweifellos nieht 
am Annulus fibrosus; dieses soil die sehema- 
tisehe Abbildung veransehauliehen. 

Fiir die rechtwinklige Abknickung nieht 
nur des medialen, sondern auch des hinteren 
Segels spricht die zur Herzaehse senkreehte 
Stellung des zugeh6rigen Papillarmnskels des 
letzteren. Dadureh mug die dem freien 
I~ande der Klalope gegeniiber]iegende An- A b b .  7. Querschnittschema 
hef~ungslinie als Ursprung der Klaploe ange- d u t c h  den  Ohrkanal. Dieke 

L i n i e :  B e g r e i L z u n g  t ie r  E n d o -  
sprochen werden. Auffallend und wichtig is~ k a r a k i s s e n n a , c h  innen .  ]~a r i e r t :  

ferner die eigenartige Beschaffenheit der Enaokardkissen m i t  d e n  vor- 
d e r e n  u n 4  h i n t e r e n  m e d i a l e n  

Innenauskleidung der Herz- und Ventrikel- una den lateralen 2Lnteilen. 
x --  - -  : U n t e r b r o c h e n e  K o n ~ i -  

spi~ze, die in ihrem inneren Bezirk vollst~ndig nlli?Ght zwi schen  ] a t e r a l e m  bin-  

die Trabeke]bildung und einwohlausgebildetes t e r e n  u n d  m e d i a l e m  h i n t e r e n  
N n d o k a r d k i s s e n  des  s o n s t  d e n  

l~elief yon mit  Endokard ausgekleideten oder O h r k a n a l  r i n g f 6 r m i g  umz iehen -  

fiberzogenen Muskelbalken vermissen 1/~l?t. aen ~naokardwulstes. G e s t r i -  
chel t . :  W a n 4  des  O h r k a n a l s .  

Wir sehen an Stelle dessen nut  ein glattes, 
verdiektes, den ganzen Bereieh fiberziehendes Endokard und nut" durch 
einen Querschnitt wird uns das Trabekelsystem vor Augen geffihrt, 
das hier zwisehen Endokard nnd Myokard eingeschaltet ist. 

Zur mikroskopischen Untersuchung wurden entsprechencl den Einzeichnungen 
in Abb. 2 und 3 Sttieke herausgeschnitten, in Paraffin eingebettet, mit tt~matoxylin- 
Eosin, Elastica und van Gieson gef~rbt. 

Kin~eres Tricuspidalsege] (Abb. 3b), un4 zwar Teile aus der Perforationsstelle 
und der verlagerten Ansatzlinie an der Ventrikelhinterwand zeigen zun~chst die 
Ausbildung einer Klappe yon an sich weitgehend normaler Struktur. Der Ansatz 
entsprieht nicht dem Ende des mit der Sonde abtastbaren I-Iohlraums unter der 
Klappe, sondern liegt etwas welter lateral. Dieses kommt dadurch zustande, dab 
die Klappe nicht an der glatten ]~'liiche einer kompakten Muskelwand, sondern 
auf der tIShe eines Trabekelbalkens entspringt. Das Endokard der Kammer- 
hin~erwand besteht im mikroskopischen Schnitt aus einer ziemlich dicken Lage 
feiner elastiseher Fasern, die yon sp/~rlichen, kollagenen •asern durchsetzt sind. 
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Herzw~rts werdcn diese Fasern durch eine elastische Lamelle begrenzt. Subendothel 
und Endothel sind nicht erkennbar. Naeh der Muskulatur zu folgt eine meist 
schmale und nur stellenweise breitere Schicht hyaliner kollagener Fasern. Dieser 
elastische Endokardstreifen verschm~lert sich kurz vor dem Ansatz der eigent- 
lichen Klappe, die k011agene Fasersehicht senkt sieh hier mit besonderer Verzweigung 
in die ~hlskulatur ein, geht dann kontinuierlich fiber in das freie Klappensegel und 
stellt hier die sog. ,,fibrOse Grundplatte" (Felsenreich) dar. Auch die elastische 
Enclokardschicht und elastische Lamelle gehen yon der Hinterwand kontinuierlich 
auf das freie Klappensegel fiber, verschmi~lern sich hier, sind nur als zarte Linien 
fgrbbar und stellen so die Endokardschicht (clastische Lamelle, elastisch-fibr6se 
Schicht und Subendokardialsehicht der Klappenvorhofseite) dar. An der K~mmer- 
seite dieses Segels setzen schon im proximalen Tell zwei Sehnenf/~den, im mittleren 
abermals zwei an. D~s distale Klappensegel besteht aus kollagenem Bindegewebe 
mit spindeligen Kernen. Diesel- Tell ist etwas verdickt, an sciner Unterfl~che 
inseriert ein Sehnenf~den. Die unter dcr Kl~ppe gelegene Ven~rikelmuskul~tur 
mit dem fachwerkartigen Trabekelmuskelrelief ist nicht yon einem eigentlichen 
Kammerendokard, sondern nur yon einer dikanen kollagenen Bindegewebshaut 
ohne elgstische Lamelle und nur mit sehr sp/~rlichen feinen elgstischen Fasern 
fiberzogen. 

Das entsprechend Abb. 3A herausgeschnittenc Stfick derselben Klappe, das 
4en Annulus fibrosus mit einbegreift, zeigt einen gleichartigen Endokardfiberzug, 
wie der eben beschriebene Klappenteil. Eine elastische Lamelle mit darunter 
liegenden lockeren elastischen Fasern fibcrzieht die Vorhofsmuskulatur bis zum 
bindegewebigen Dreieck, das sich zwischen Vorhof un4 Kammermuskulatur ein- 
schiebt, groBe Gef~Be und Fettgewcbe enthi~lt un4 sich so als Annulus fibrosus 
erweist. In dem Abschnitt zwischen Annulus fibrosus und Beginn der freien Klappe 
ist das Endokard deutlich verschmMert, itrmcr an elastischen and reicher an kolla- 
genen Fasern. Das freie Klappenende ist ganz regelrecht gebaut, von gleicher 
Struktur wie der eben beschriebene Klappenteil. Es ist nur zu vermerken, dab 
zwischen fibr6ser Grundplatte und vorhofseitigem Endokard der Klappe gr6Bere 
Gef~ge sichtbar sind. Im Gegensatz zu 4em oben beschricbenen Klappenstfick 
ist d~s unter dem Klappenteil gelegene glatte oder trabekul~re Kammerwand- 
myokard yon einem charakteristischen Endokard mit elastischer Lamelle und 
oberfi~chenparallelen elastischen Fasern bedeckt. 

Wie aus Abb. 2 A ersichtlich, ist der Schnitt zu diesem Stfick durch Kammer- 
septumwand mit narbigem Endokardfleck (Abb. 3), mediales und parallel zur 
I~erzachse stehendes Segel sowie Crista supraventricularis geffihrt. Letztere sind 
also im Querschnitt getroffen. Das getroffene Stfick der hinteren Ventrikelwand 
zeigt keine Wandendokardauskleidung. Die Oberfliiche der Muskulatur ist bedeckt 
mit einer dfinnen Bindegewebshaut, die nur sehr sp~rliche und zarte elastische 
Fasern enthMt. Die auf Abb. 3 unter 9 bezeichnete umschriebene Schwiele 
an der Kammerseptumwund erweist sich histologisch als eine polsterartige Ver- 
dickung aus kollagenen Fasern, die an der Oberfl~che des Flecks parallel zu diesem, 
in der Tiefe senkreeht zu ibm verlaufen. Erst im Winkel zwischen Kammerhinter- 
wand und Kammerseptum beginnt eine elastische und als Endok~rd anlzusprechende 
Bekleidung der Wandmuskulatur mit deutticher elastischer Lamelle und darunter 
gelegenen oberfl/~ehenparallelen elastisehen Fasern. Diese geht kontinuierlieh 
fiber auf das hier im Winkel inseriercnde mediale Klappensegel, verschmglert sieh 
allerdings auf diesem sofort und verliert sich schon kurz naeh dem Abgang der 
Klappe. Aueh diese Xlappe zeigt das Vorhandensein aller gew6hnliehen Klappcn- 
bestandteile. Das freic Klappenende ist eigentfimlieh aufgelockert und verdickt 
und weist in seinem reticul/~ren Bindegcwebe capill/~re Gef/~Be auf. Das distale 
Klappenende s~eht an der Unterfl&che mehrfach mit sehnenfaden~hnlichen Ge- 
bilden in Verbindung. Auf dem Quersehnitt zeigen letztere einen bindegewebigen 
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Kern, einen dicken Mantel reticuliiren Bindegewebes mit zahlreichen spindeligen 
und ovalen Kernen. Dieser Bindegewebsmantel bleibt ebenso wie der grS~te Anteil 
des distalen Klappenendes bei van-Gieson-F~rbung ungef~rbt. Die unter tier 
Klappe gelegene Muskulatur ist wieder frei yon einer Endokardbekleidung und nm' 
mit kollagenem Bindegewebe und sparlicher elastiseher Eirdleehtung bedeekt. Erst 
am Ubcrgang in den Winkel, den die Crista supraventricularis mit der Ausflng- 
bahn tier Pulmonalis bildet, zeigt die Muskulatur ein Endokard aus elastischer 
Lamelle mit darunter gelegener elastiseh-kollagener Schicht. 

Zur histologisehen Untersuchung wurde weiterhin ein Stack aus der Segel- 
briicke zwischen medialem und vorderem Segel herausgeschnitten und im Quer- 
schnitt untersucht. Die Segelbracke selbst zeigt in regelrechter Anordnung alle 
Anteile einer normalen Segelklappe. Der freie Rand der Klappe steht mit der 
glatten Kammerwand in breitbasiger Verbindung. Das Klappenbindegewebe 
strahlt hier etwa 1 mm tief in die Wandmuskulatur ein. Der in diesem Stiiek 
herausgeschnittene Anteil tier hinteren Kammerwand im Bezirk der Herzspitze 
ist wieder ohne Endokardbekleidung. An seiner Stelle zarte kollagene Fasern. Die 
Buehten zwischen dem Relief der Trabekehnuskulatur zeigen hier nur an kleinen 
Stellen charakteristische elastische Endokardstruktur. Der grSBte Tell dieser 
Buchten ist nnr yon einer sehr zarten kollagenen Haut bekleidet. 

SchlieBlich wurden untersucht Staeke aus tier vorderen Kammerwand im 
Bereich der Verschmelzung zwischen vorderem und hinterem Segel und dem CTber- 
gang am Margo acutus in die hintere Ventrikelwand. Veranschaulicht man sieh 
nach der Einzeichnung (Abb. 2 C) den so gewonnenen Querschnitt, so umfagt dieser: 
Innen unteren Abschnitt der Kammerhinter- und Vorderwand und den yon ge- 
schlossener Endokardhaut gebildeten Winkel zwischen beiden. In tier Mitre des 
Querschnitts befindet sich der dutch die Trabekelmuskulatur gebildete, nach der 
Herzspitze wie nach au~en ~bgesehlossene spongiSse Wandabschnitt. Augen liegt 
das 2 mm breite undifferenzierte eigentliche Wandmyokard. Der getroffene Anteil 
der Kammerhinterwand zeigt in Fortsetzung des nach unten auslaufenden und mit 
der Wand verwachsenen hinteren Segels ein Stack weir charakteristisehes elasti- 
sehes Wandendokard. Im Winkel zwisehen Vordcr- und ttinterwand fasert sigh 
dieses Endokard auf in eine Sehicht kollagener und elastischer ]~asern ohne innere 
elastisch-lamellgre Begrenzung. An der vorderen Kammerwan4 findet sich ziem- 
lich scharf abgesetzt ein Stack des unteren Anteils des vorderen Segels aus 
derbem kollagenen Bindegewebe. Darauf folgt in weiterer HShe der Vorderwand 
wieder nur eine innere Begrenzung durch kollagene und elastisehe Fasern ohne eigent- 
liche Endokardstruktur. Diese ganze innere WandbekMdung liegt einer bis zu 
3 mm querschnittsbreiten und differenzierten Muskelschicht auf, die naeh dem 
spongi6sen Wandabschnitt zu zahlreiche Trabekeln abspaltet. Mit anderen Worten: 
Kammerhinter- und Kammervorderwand mit Winkel zwischen beiden an tier Herz- 
spitze werden innen nieht yon einem Endokard und nicht blo~ yon Bindegewebe 
sondern yon einer dicken undifferenzierten Muskelplatte begrenzt. 

Der spongiSse Wandabschnitt ist praktisch frei yon jeglieher Bindegewebs- 
auskleidung. Nur in einigen wenigen Buchten zwischen trabekel~thnliehen Muskel- 
vorspriingen finder sich an umschriebenen Stellen eine elastiseh-fibr6se Binde- 
gewebshaut. Alle iibrigen trabekel/ihnlichen Muskel erscheinen nackt, d. h. sie sind 
durch eine eben angedeutete zarte Muskelscheide begrenzt. Die au~ere kompakte 
Muskelwand, dis den spongi6sen Wandabschnitt zum Epikard hin abschliegt, 
ist im mikroskopischen Schnitt weniger dicht als makroskopisch erscheint. Es linden 
sich n~tmlich ziemlich tief eindringende Buchten bis dicht an dis Grenze des epi- 
kardialen Fettgewebes. 

Der etwas h6her an der Vorderwand herausgesehnittene sonst gleichartige und 
in Abb. 2 B zu findende Absehnitt l~Bt an dem Anteil der ttinterwand dem voran- 
gegangenen Pr~parat ganz gleiehartige Auslgufer des hinteren Segels, im Winkel 
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zwischen Vorder- und I-Iinterwand sowie an der ganzen Vorderwan4 eine echte 
Endok~rdbekleidung mit elastischer L~melle und elastisch-kollagener Schicht 
erkennen. An der Vorderwand handelt es sich dabei um Teile des mit der Wand 
verwachsenen vorderen Segels. Der spongiSse Wandabschnitt und der subepi- 
kardiale komp~kte Wandanteil verhalten sich ganz gleichartig wie beim voran- 
gehenden Pr~parat. 

Zusammen/assung der mik~'oskopischen Be/unde. 
Es erscheint notwendig, die mikroskopischen Befunde ausffihrlich 

zu bringen, da einmal bei der Mehrzahl der verSffentliehten F~tlle keinerlei 
mikroskoloische Angaben gemacht worden sind, zum andern hat die 
mikroskopische Untersuchung sehr interessante und ffir die Erkl~trung 
dieser Klappenmil~bildung aul]erordentlich wichtige Ergebnisse gebracht. 
Als wesentlicher Befund mul~ herausgestellt werden, dal~ die Kammer-  
hinterwand yon der medialen Begrenzung des hinteren Segels bis zum 
Winkel des Septum interventriculare unter Einsehlu8 der Crista supra- 
ventricularis frei yon eigentlicher endokardialer Wandbekleidung ist. 
Ebenso verh~tlt sich Herzspitze und Teile der Kammervorderwand.  
Eine durch elastische Lame]le und elastisch-fibrSse Schicht ausgezeiehnete 
und sich so als Endokard erweisende Wandbekleidung ~indet sieh nur 
an den Stellen, die makroskopisch als Klappensegel oder Ausli~u~er der- 
selben erscheinen und beschrieben worden sind. Ferner wird die ganze 
untere Hi~lfte der rechten Kammer  innen nicht nur yon einer dfinnen 
Bindegewebshaut bekleidet, sondern yon einer kompakten  und mehrere 
Millimeter messenden Muskelplatte. Hieraus geht hervor, daft einmal 
eine Defektbildung des Wandendokards und zweitens ein Ausbleiben 
der Differenzierung des Endothelrohres vorliegt. Das wird ferner offenbar 
durch das Vorhandensein eines spongi~isen Muske]wandabsehnittes und 
durch die fehlende Auskleidung desselben mit einem eigentlichen End_o- 
kard. Die mikroskopische Untersuchung hat weiterhin dargelegt, dal~ 
siimbliche Klappen die Struktur  und alle Bestandteile aufweisen, die 
einer normalen Klappe zukommen. Entziindliche Erscheinungen oder 
sichtbare Residuen solcher haben sich weder an der Wandbekleidung 
noch an den Klappen noch an Trabekel- oder Wandmusku]atur  gefunden. 

Wenden wir uns nun der Erkl~trung dieser Mil~bildung zu. Es besteht 
kein Zweifel, dal~ wit den ganzen MiSbildungsvorgang in die embryo- 
nale Periode zu verlegen haben. Klappen, die in embryonaler Entwick- 
lung riehtig zur Ausbildung ge]angt sind, kSnnen nicht sekunds so 
verbildet werden. So ist zu entscheiden, ob es sich entweder um eine 
Prima causa der Art handelt, dai~ die Ursache fiir die MiSbildung im 
Bildungsmaterial yon vornherein gelegen war, oder ob das Bildungs- 
material  yon aul~en her dureh irgendein Ereignis so beeinfluSt wurde, 
dal] die Bildung yore normalen Weg abgewichen ist und gehemmt wurde. 
I tandel t  es sieh aber um einen Zustand als Folge einer Einwh~kung yon 
aul3en, so wi~re nach dem Reiz zu suehen, der es vermocht hat, den. 
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Entwictdungsgang des Klappenmaterials so aus der Bahn zu lenken, dab 
eine derartig hochgradige Mil~bildung resultieren konnte. Hierbei w/~re 
zun/~ehst an die MSgliehkeit einer mfitterlichen Infektion und an eine 
fetale Endokarditis zu denken. Marxsen zitiert in seiner Arbeit Bam- 
berger, der als erster richtig erkannt h/itte, dab die Ostienanomalien 
nicht allein Ergebnisse Yon Bildungshemmungen seien, sondern aueh 
durch entzfindliehe Vorg/s bedingt sein kSnnten. Erst Rokitansky 
schuf die Lehre yon der ~etalen Endokarditis. Er  selbst sagt, dal~ gerade 
die fiir Bildungsfehler gehaltenen Anomalien besonders, was Abnormiti~t 
der Kl~ppen anlangt, Folge einer ~etalen Endokarditis seien. Er betont 
die besondere H/~ufigkeit der fetalen Endokarditis Iiir das reehte I-Ierz. 
Mit den neuen Befunden auf dem Gebiete der Entwicklungsgesehichte 
einerseits, auf dem der Immunit/itsforschung andererseits, hat  aber diese 
Ansieht eine sehr starke Einschrs erfahren mfissen. Wir haben 
n/~mlich einmal erkannt, dal~ die Anlage des Trieuspidalapparates mit 
dem Ende des zweiten Fetalmonats vollkommen hergestellt is~. Es 
miil~te also eine Infektion, die die fetale Endokarditis bedingen kSnnte, 
zum mindesten in das Ende dieser Periode fallen. Nun hat aber B. Fischer 
in einer sehr eingehenden Arbeit sich mit der Frage der M(igliehkeiten 
einer Infektion des Fetus dureh die Mutter befal~t. Es kSnnen bier diese 
Gedankeng/~uge nur ganz kurz angedeutet warden. Fischer geht nicht 
yon anatomischen Gesiehtspunkten bei seiner Fragestellung aus, vielmehr 
maeht or aufmerksam auf eine Immunitiit  des fet~]en Organismus, die 
diesen gegen Gifte, seien es Toxine oder Infektionserreger, unempfind- 
lich macht. Wir wissen ja, wie unempfindlieh der fetale Organismus Ifir 
Infektionen ist - -  nur die Lues maeht eine Ausnahme - - ,  Maresch meint, 
,,die Erfahrung lehrt, dal~ bei der mensehlichen Frucht Zeichen einer 
Gegenwirkung aul entztindliehe l~eizung nieht vor der zweiten H/~lfte 
der Sehwangersehaft zu beobaehten sind, dal~ sie sieh sogar gewShnlich 
erst gegen das Ende derselben feststellen lassen". Somit w/~re eine Mil~- 
bildung der Klappen dureh die Endokarditis in einer Zeit vor ihrer 
fertigen Differenzierung nieht mSglich. Naeh B. Fischer ]assen sieh erst 
4 F/~lle als wirldiehe fetale Endokarditis beweisen. In einem Falle, 
wie dem hier besehriebenen, daf t  man also eine fetale Endokarditis 
als Ursache so hochgradiger Ver/~nderungen der Gestalt als aueh der 
Lage der Klappen sehon makroskopisch aussehliel~en. Allerdings werden 
wir welter unten noeh darfiber eine Entscheidung zu treffen haben, 
ob nicht neben und naeh einer EntwieklungsstSrung eine Endokarditis 
Pl~tz gegriffen hat. Der einzige der angeffihrten Autoren, der eine fetale 
Endokarditis fiir die Genese verantwortlich maeht, ist Marxsen. Er 
bezieht sich dabei auf die }i~hnliehkeit der Erscheinungen im postfetalen 
Leben. 

Wir mfissen also versuehen, auf dem Wege fiber die Entwieklungs- 
geschichte zu einer Erld/~rung der Mil3gestaltung der Trieuspidalsege! 
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zu kommen. Stellt man zun~ehst die Fr~ge, inwieweit die bisherigen 
Fs in diesem Sinne gedeutet wurden. Die ersten Arbeiten lassen die 
Frage der Genese ihrer Vitien ziemlich oder ganz ellen. Z u m  Teil lag 
das daran, dab fiber Entwicklung d e r  Atrioventrikularklappen fast bis 
in unsere Zeit hinein nut  sehr wenig bekannt  war, zum Tefl mSgen auch 
manche Autoren als Nicht-Pathologen weniger als der Erkl~rung als 
an der Feststellung solcher Befunde interessiert gewesert sein. 

Ebstein, Matthiessen, Geipel, Detwiller, Heigel, Gutzeit, Arnste$n nehmen die 
Entwicklungsgeschichte in Anspruch. Eb,stein und Matthiessen geben der ~glich-  
keit Raum, daft neben der Mil~bilclung eine Endokarditis vorgelegen haben kSnne. 

Mcttthissse~ sagt, m~n kSnne fiber die Entstehung seiner Anomalie nichts aus- 
sugen, jedenfalls sei die Entstehung des Fehters in der Zeit der Ausbildung tier 
Xluppen zu ver]egen. Ge@el hi~lt ein Bestehenbleiben des primitiven Endothe]- 
rohres dutch den ganzen Ventrikel als urs~chlich far die Entstehung der Mfl~bildung. 
Detwiller, dessen Full uns ja ]ediglieh wegen des beschriebenen Loches in einem Segei 
interessiert, sagt fiber die Entstehung 6ieser Perforation ~uch nur, claB naeh der 
Art der Perforation man auf eine Entwietdungsst6rung zuk~me. Die Erk]~rung, die 
Heigel far die Entstehung seiner Anomalie gibt, bedarf etwas genauerer Betrachtung. 

Da sie einerseits die folgenden Arbeiten beeinfluBt hat, andererseits 
aber meines Erachtens Irrtf imer enths sell versucht werden, diese 
hier klarzustellen. Heigel zieht als Grundlage ffir die entwicklungs- 
geschichtlichen Darlegungen Mall heran und verwendet dessen Ansiehten. 
Es kann an dieser Stelle nicht im einzelnen auf die Mallsche Arbeit 
eingegangen werden. Heigel ffihrt yon Mall an, dab das hintere Segel 
sieh ans einem anderen Material anlegt und bildet als das vordere and  
mediale. Das hintere Segel sei ngmlieh aus Material der Hinterwand 
des rechten Ventrikels gebildet worden, die beiden anderen aus den 
Endokardldssen des Ohrkanales. Heigel meint, es sei auffallend, da{3 
immer gerade das hintere Segel am meisten yon der Entwicklungs- 
stSrung betroffen sei. Wenn man aber die gesonderte Entwieklung 
des hinteren Segels, wie sie Mall schilderte, im Auge behielte, kSnne 
man sich so leieht gerade die Bevorzugung des hinteren Segels an der 
MiBbildung vorstellen und sie erklgren. Ieh babe daraufhin zun~ehst 
einmal ss Arbeiten unter diesem Gesichtspunkt naehgelesen und 
bin zu der FeststeUnng gekommen, dab eine Bevorzugung des hinteren 
Segels bei tier MiBbildung nieht vorliegt. So ist lmverstgndlieh, dab 
Heigel schreibt: , ,Darnaeh ist es demnaeh in allen F~llen das hintere 
Segel, das zweifellos an der Anomalie am stgrksten beteiligt erscheint." 
Diese Schlu~folgerung trifft  jedoeh nicht zu, wie ein eingehendes Studium 
der einsehl~gigen 16 Fs e rgab .  

In  ~bereinst immung mit  Ge@el, Gutzeit, Arnsteinusw. ist darnaeh 
zu sagen, dab anseheinend das mediale Sege] irgendwelchen Hemmungs- 
oder Fehlbildungen im besonderen Marie ausgesetzt ist. 

Gutzeit kommt  zu der ]~berzeugung, dab es sich trotz des Formbildes 
einer Endokarditis am Segel selbst nicht um eine solehe, sondern um 
eine echte MiBbildung handelu mfisse, vor allem, weil er die Vergesell- 
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schaftung dieses Defektes mit dem Kammerdefekt,  der bestimmt eine 
Mil~bildung darstellt, beobachtet. Als Erkl/~rung nimmt er mit Roki- 
tansky und Sate an, dal~ das Material, das das mediale Segel entstehen 
1/~l~t, gleiehzeitig zum Verschluf~ des Septum membranaceum mit heran- 
gezogen worden w/~re. Dann erscheint es verst~ndlich, alas alas mediale 
Segel verkfimmert ist. Kormte nieht einmal genfigend Material f fir den 
Versehlul~ des Septum geliefert werden, so war aueh zu wenig zur voU- 
st/~ndigen Ausbildung des Segels vorhanden, dal] aber zuerst das Septum 
gebildet wird und dam1 die Segel, ist entwicklungsgeschiehtlich erwiesen 
und erh/~rtet somit Gutzeits Ansieht. 

Arnstein nimmt eine umsehriebene Defektbildung der Muskelschicht 
im Bereieh der Mil3bildung an. 

Ieh habe aus vorher dargelegten Grfinden die Endokarditis als ver- 
antwortlichen Faktor  fiir die MiSbildung abgelehnt. Ffir eine entwick- 
lungsgesehichtlieh bedingte formale und kausale Genese m6chte i ch"  
folgendes anffihren: 

Die Entwieklungsgeschiehte der Segelklappen wurde mehrfaoh - -  
zuletzt yon Pernkop] 1933 - -  besehrieben. Die Arbeiten zeigen ein 
Gemeinsames: Die auSerordentlieh komplizierte Entstehung tier Tricu- 
spidalis gegeniiber der viel einfacheren der Mitralis. So kommt es aueh, 
dab zwar grundlegend fiber die t terkunft  des Klappenmaterials der 
Tricuspidalis Klarheit  und ~bereinstimmung herrscht. Meinungsver- 
schiedenheiten treten jedoch deft  auf, we es sich datum handel,, die 
endgfiltigen Klappenteile auf ganz bestimmtes Material der Grund- 
formen zurfiekzuffihren. Ich mu$ diese entwicklungsgesehichtliehen 
Momente kurz streffen. Legt man die Darstellung Tandlers in Keibel- 
Mall zugrunde, so stellt sich die Entwieklung kurz folgendermal~en dar: 
Im Ohrkanal, der Verbindung yon ven6sem und arteriellem Herzanteil, 
entwickeln sieh an zwei e inander gegenfiberstehenden Stellen die Endo- 
kardkissen. Diese verschmelzen spgter. Dadurch entsteht ein linkes 
und ein reehtes Ostium atrioventrieulare, die jedes am medialen Rande 
ein Endokardkissen haben. Ebenso entwickeln sich Endokardwfilste am 
lateralen Rande der Ostien. Diese Endokardkissen sind Baumaterialien 
ffir die Klappenanlage und zum Tell fiir den Verschlu$ des Septum 
membranaceum. Es erseheint mir nach den Studien aller wichtigen 
Arbeiten fiber die Klappenentwieldung aber ungewiB, welehe Teile 
der endgfiltigen Klappen yon welchem Material des Ohrkanals ab- 
stammen. 

Die Art unserer Mil3bildung l~Bt es uns deutlieh werden, dal~ wi res  
bier nicM mit einer, ieh m6cMe s~gen, Defektbildung zu tun haben. 
An und f fir sich ist die Tricuspidalis vollkommen ausgebfldet. Die drei 
Klappenzipfel lassen sich erkennen. Sie sind zum Tefl mit Sehnenf/~den 
und Papillarmuskeln ausgebildet; alas alles deutet darauf kin, dal3 das 
Material der einzelnen Klappen vorhanden war. Wie gleieh unten erkl/~rt 
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wird, kann es sieh bei der Entstehung der MiBbildung nieht um eine 
einzige Ursaehe und alleinige StSrung gehandelt haben. Sondern das 
l~esultieren einer Fehlentwieklung aus einer anderen braehte die Form 
der MiBbildung zustande, wie wit sie sehen. Bei der Besehreibung der 
Entwieklung der  Endokardkissen wird immer wieder die zuerst ein- 
setzende Ausbildung der medialen Endokardkissen erw/~hnt. Im weiteren 
Verlauf erst entwickelten sieh dann aueh an dem lateralen Rande der 
Ostia atrioventrieularia laterale Endokardwiilste. Man kSnnte leieht 
dureh diese Darstellungen zu der Ansicht kommen, die medialen und 
lateralen Endokardkissen seien Gebilde, die r/~umlich niehts miteinander 
zu tun  h/itten. Dem wtirde abet entschieden der fertige Zustand des 
Klappenapparates widerspreehen. GewiB imponieren die Zipfel der 
Mitralis und Trieuspidalis als einzelne Gebilde. Das hat seine Ursaehe 
darin, dab sie einmal an zugehSrigen, ganz bestimmten Papillarmuskeln 
inserieren, dab abet auch eine physiologiseh bedingte, dem exakten 
KlappensehluB dienende Unterteilung der Zipfel diese voneinander 
trennt.  Diese Aufteilung dringt aber nicht bis zum Annulus fibrosus 
vor, es bleibt unter ihm ein kontinuierliehes Band, das beim Erwach- 
senen his 1 em in der Breite miBt. Es ist nieht denkbar, dab aus den 
einzelnen Abk6mmlingen der Endokardwiilste sp/~ter ein Zusammen- 
schluB stattgefunden h~tte, derart etwa, dab die freien R~nder der Endo- 
kardkissenanteile aufeinanderzugewaehsen w/~ren und zu einem so gut 
ausgebildeten Band in ihrem oberen Bereich versehmolzen w/~ren. Eben- 
sowenig wie etwa die Verbindung zwischen Segelklappe und Papillar- 
muskel dadurch entsteht, dab beide aufeinander zuwaehsen und sieh 
treffen. Auch hier ist yon vornherein eine Verbindung da, die nut  
urspriinglich durch die noeh fehlende Unterminierung und Ausbildnng 
des Muskelwerkes verdeckt ist. 

Es mug demnach zwischen den sp/~ter anitretenden lateralen und 
medialen Endokardverdiekungen ein kontinuierlieher Zusammenhang 
bestehen. Es w/s das nieht anders, als wenn R6se beobaehtet, dab die 
Atrioventrikularklappen in ihren ersten Anf/ingen aus den Endokard- 
wiilsten entstehen, die den Ohrkanal ringf6rmig ausfiillen. Ieh muB 
auch diese Feststellung besonders betonen, weil hier in dem besehriebenen 
Falle die MiBbildung eingesetzt hat. Es muB n~mlieh das Gewebe, das 
die Endokardkissen bildet und das naeh Tandler aus einer gallertigen 
Masse mit sporadiseh geformten Zellen besteht, in dem oben beschrie- 
benen Fall an einer Stelle, n/imlieh zwischen medialem und lateralem 
Endokardwulst eine Unterbrechung der oben angefiihrten Kontinuit~t 
erlitten haben, wie es die Skizze zeigt. Je mehr abet das tIerz wuchs, 
desto breiter wurde dieser Zwisehenraum. Er  wurde mit der Zeit so grog, 
dab er ffir die StrSmung des Blutes im Herzen eine Rolle zu spielen 
begann. Die EntwieMungsmeehanik maeht fiir die Ausbildung der 
Klappen im starken MaBe die Str6mungsverh/~ltni~sse und -bedingungen 
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verantwortlieh. Herzmi~bildungen hat schon MacGillavry auf h•mo- 
dynamische Faktoren bezogen, und sps hat JBenecke wieder darauf 
hingewiesen, dal3 das Rouxsche Gesetz yon der Entwicklungsmechanik 
nicht nur fiir die normale Entwieklungsgesehichte heranzuziehen sei, 
sondern auch Iiir pathologische Vorgi~nge s sein kSrme. Machen 
wit uns diese Ansichten zunutze, so w/~re hier gerade das h~momechani- 
sche Element yon ausschlaggebender Bedeutung ifir die Klappenmil3- 
bildung geworden. Die ver/~nderte Gestaltung des Hinterwandreliefs, 
wie wir sie armehmen miissen, hat die normalen StrSmungsverh/~ltnisse 
am Ohrkanal ge/indert. Dadurch mul3ten andere Wirbelbewegungen 
oder solehe an anderer Stelle auftreten als normal. Diese Wirbel- 
bewegungen sind aber Komponenten Ifir die Ausbildung der Tricuspida]- 
wie fiberhaupt aller Herzklappen neben dem aktiven Wachstum und 
der Unterminierung des Ohrkanalbereiehes. Die Abh/~ngigkeit der 
Klappenbildung yon der Mechanik der Blutbewegung ist zu  Unrecht 
vernachl/~ssigt worden, obwohl M6nclceberg meint, dal3 die Lehre yon 
der Rouxsehen Entwieklungsmeehanik uns in bezug auf Erkl/~rung yon 
Mfl3bfldungen sehliel31ieh zum Ziel ifihren werde. 

Hier ifihrten die ver/~nderten Wirbelbewegungen zu einer Verschie- 
bung der Endokardkissen, dort, wo sie am st/~rksten einwirkten. Dieser 
Vorgang war kein augenblicldieher, entwickelte sieh vielmehr allm~hlich 
und wurde dutch ein zweites Moment unterstfitzt, durch das Wachstum 
des ganzen Herzens. Welter oben wurde schon darauf hingewiesen, 
dal3 ja der endokardkisserdreie Raum nicht immer die gleiche GrSi3e 
behielt - -  er vergrS~erte sich in dem Mal3e, in dem das Herz wuchs, 
so wurde der freie Raum immer breiter, und es entwickelte sieh so ein 
Circulus vitiosus: Je mehr das ]terz wuchs, desto breiter wurde der 
abnorme Zwischenraum, desto grSl3er aber wieder der Einflul3 der ver- 
/~nderten StrSmung auf die Verlagerung der Klappenanteile - -  immer 
weiter werden die Ansatzstellen gemini3 dem vorne skizzierten Schema 
verschoben, wobei es dahingestellt bleiben mul3, ob die st/~rkeren Kr/~ite 
vom Vorhof herkamen und eine Druckwirkung ausiibten oder vom 
Ventrikel her riield/~ufig waren und einen Zug bedingten. Sicherlieh 
sind beide daran beteiligt gewesen. Es mug aber noch auf ein weiteres 
hingewiesen werden. Ieh habe eingangs bei der Besprechung des Pr/i- 
parates schon auI die ganz abnorme Ausgestaltung des unteren Teiles 
des reehten Ventrikelhohlraumes hingewiesen. Wit vermissen bier das 
im linken Ventrikel an gleieher Stelle so deutlieh ausgepr/ig~e trabe- 
kul/~re Netzwerk vSllig. Die Erkls dieses eigenartigen Verhaltens 
liefert uns die allerfrtiheste Entwieklungsgesehichte. Urspriinglieh 
besteht die Herzanlage aus zwei ineinandergesteekten Rohren, dem 
Endo~helrohr und dem myoepikardialen Mantel. Erst sp/~ter legen 
beide, die zungehst durch eine Zwischenschicht getrennt  sind, sieh 
aneinander. Dann setzt eine Differenzierung des myoepikardialen 
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Mantels ein, indem dieser die sehwammige Besehaffenheit aufgibt, 
nach au2en zu kompakter wird, n~eh innen abet gerade weitmaschiger; 
so entsteht durch Unterminierung des Trabekelsystem, so entstehen 
die Papillarmuskeln. Diese sind aus dem Schwammwerk herausmodel- 
liert, nur noch unterhalb der Endokardvorsprfinge und an der tterz- 
spitze der Ventrikelwand anhaftend. In diesem yon Bernays als zweites 
Stadium der Klappenentwieklung bezeiehneten Termin leg~ sich auch 
das Endothel innig den einzelnen Muskelbalken an. Es wird nach His 
in die Hohlraume der Muskelbalken ,,eingespfilt". 

Diesen Vorgang vermissen wir hier. Die histologischen Befunde 
zeig~en uns recht deutlich, wie kfimmerlich an manchen Stellen des 
.Ventrikels die Muskelausldeidung ausgebildet war, und dal~ teilweise 
das Endokard vSllig fehlte. Damit stellt aber die Histologie eine Stfitze 
fiir meine vorher ausgesprochene Ansicht daffir dar, dab an einer Stelle 
der Hinter#and der Kontinuitat  der Endokardkissen unterbrochen war. 
Denn der klappenfreie Raum der Ventrikelwand laBt aueh eine Endo- 
kardausbildung vermissen. Es kam lediglieh zu einem dfinnen binde- 
gewebigen (Jberzug fiber die Muskulatur. Damit mfissen wir auch die 
fehlende Ausbildung der Papillarmuskeln in Zusammenhang bringen, 
die an normaler Stelle vSllig vermi~t wird. Auf einen i~hnlichen Faktor  
ffir die Entstehung der Mi2bildung weist Geipel hin, der ein Persistieren 
des Endothelrokres in dem betreffenden Bezirk fiir die Mil~bildungs- 
erkliirung heranzieht. 

Uber die Entstehung der Perforation im hinteren Segel kSnnen 
wir eigentlieh nur Negatives aussagen: Dal~ namlich sicher atiologisch 
sowohl eine Endokarditis als auch eine meehanische Ursaehe abzulehnen 
sind. Ffir eine EndokarditiS hat sich histologisch nicht der geringste 
Anhalt linden l~ssen. Dagegen sprieht auch sehon makroskopisch die 
Tatsache, dab eine so hochgradige Endokarditis weitere siehtbare Folgen 
hatte hinterlassen mfissen, die ~ber hier nicht zu finden sincl. Gegen 
ein mechanisches Moment spricht die Erfahrung und die allgemeine 
Pathologie. Es entsteht durch besondere mechanische Inanspruchnahme 
einer Klappe kaum eine Perforation, sondern stets eine Schwiele. Es 
mu~ also, wie auch Detwiller fiir seinen Fall annimmt, ein Bildungs- 
fehler im Segel vorgelegen haben. Ebensowenig aber wie Detwiller kann 
ich ffir die hier vorliegende Perforation angeben, was im einzelnen zu 
dieser FeMbildung Anlal~ gab. 

N~eh den vorangehenden Uberlegungen und der Darstellung des 
Entwicklungsganges der vorliegenden Fehlbildung ist anzunehmen, 
dal~ diese etwa in die 5.--8. Fetalwoche zu verlegen ist, jedenfalls mul~ 
sie a m  Ende des zweitens Monats schon vorhanden gewesen sein zu 
einer Zeit, wo der gesamte Klappenapparat  fertig angelegt ist. 
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Zusammenfassung. 
I n  vor l i egender  A r b e i t  w u r d e  e in  F a l l  e iner  T r i c u s p i d a l m i B b i l d u n g  

beschr ieben ,  wobe i  ~olgende wesen t l i chen  F e s t s t e l l u n g e n  g e m a c h t  w u r d e n :  
] )as  vordere  Sege] war  a m  w e n i g s t e n  y o n  der  Mil~bi ldnng be t rof fen:  Es  
h a t t e  ann/~hernd  n o r m a l e  Ges ta l t ,  n u r  f eh l t en  i b m  Sehnenf/~den u n d  
P a p i l l a r m u s k e l n ,  so d a b  es i n  die  vordere  V e n t r i k e l w a n d  f iberging.  
H i n t e r e s  u n d  media les  Segel w a r e n  m i t  i h r em  Urslorung v o m  A n n u l u s  
f ib rosus  abge r i i ek t  u n d  herzspr i t zenw/ t r t s  ve r lager t ,  wiesen  auch  F o r m -  
v e r i i n d e r u n g e n  auI ,  die  ~m h o c h g r a d i g s t e n  be im  m e d i a l e n  Segel in  
E r s c h e i n u n g  t r a t e n .  I h m  feh l t en  ebenfa l ls  P a p i l ] a r m u s k e l n  vol]sti~ndig. 
Solche wies das  h i n t e r e  Segel n u r  a n  ganz  u n g e w 6 h n l i c h e r  Stel le  auf,  
das  als wesen t l i chs t e  V e r b i l d u n g  eine P e r f o r a t i o n  in  se lner  Mit re  zeigte.  
Das  E n d o k a r d  war  im  r e c h t e n  V e n t r i k e l  z u m  Tei l  n i c h t  v o r h a n d e n ,  
z u m  Tei l  m a n g e l h a f t  ausd i f fe renz ie r t .  
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