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Von
Heinz Werthschiitzky.
( Bingegangen, am 18. Juli 1936.)

Im Schrifttum finden wir als Ursachen fiir die ZwerchfellmiBbil-
dungen die verschiedensten Griinde angefithrt. Die ersten Ursachen
sah man wohl in den, frither auch in Arztekreisen und heute noch im
Volke fiir wahrscheinlich gehaltenen Einfliissen, die die Miitter wihrend
der Schwangerschait betrafen. Es sind, soweit ich das Schrifttum iiber-
sehen konnte, bisher 2 Falle bekannt, der von Blést® und der von ». Gif-
nitz8, doch wurde deren traumatische Genese von verschiedenen Seiten
angezweifelt. Wenn man in Betracht ziebt, daBl die Schwangerschafts-
anamnesen der Miitter infolge des verdnderten psychischen Verhaltens
sehr unzuverlissig sind, und daB das Kausalitdtsbediirfnis der Mitter
nach der Geburt eines miBigebildeten Kindes meist sonst nicht beachtete
Ursachen verantwortlich macht, daB aber andererseits selbst schwer
arbeitende Frauen gesunde Kinder zar Welt bringen, erscheint der Ein-
fluB des intrauterinen Traumas als auslosendes Moment fiir eine Mil3-
bildung nur eine Moglichkeit zu sein, fiir die wir noch keinen sicheren
Beweis haben. Als weitere Ursachen fiihrt ». Géfnitz Fetalerkran-
kungen und Lageanomalien des Kindes an. Fiir erstere konnte ein histo-
logischer Nachweis bisher nicht erbracht werden; aullerdem beruht die
fetale Entwicklung auf selbstindigem Wachstumstrieb, der wahrschein-
lich nicht vom Nervensystem abhéngig ist. Inwiefern dieses Wachstum
von chemischen bzw. innersekretorischen Reizen abhingig ist, entzieht
sich unserer Kenntnis. Wir wissen heute, daB die (Gesetze der Ver-
erbung eine ausschiaggebende Rolle spielen. Spemann'® wies den organi-
satorischen Einflufl der Teile aufeinander in Form von ,,Determinations-
stromen nach, die vom Organisationszentrum nach der Peripherie
laufen. — Was die Lageanomalien anbetrifft, so miiBten nach meiner
Aunsicht bei Embryonen auller dem Zwerchfelldefekt auch noch schwere
duBere MiBbildungen vorhanden sein, wie sie bei Fruchtwassermangel
in Form des Schiefhalses oder durch amniotische Abschniirungen usw.
auftreten. Man findet die Zwerchfellmifibildungen aber auch bei Feten,
die duBerlich normal gebildet sind, so dafl wohl die Annahme einer inneren

Ursache zu Recht besteht.

Der Schluff der drei primitiven Zwerchfellanteile erfolgt normalerweise in der
7.—8. Embryonalwoche bei einer Nacken-Steillinge von 19 (Mall*3), 20 (Bro-
man®) bis 24 mm (Gy. B. Gruber®). Das Herz nimmt zu dieser Zeit noch den ganzen
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Brustkorb ein. Die Lungen sind auf diesem Stadium der Entwicklung an der ven-
tralen Seite des Schlunddarmes angelegt und liegen zu beiden Seiten der Wirbel-
siule hinter dem Herzen. Infolge des Wachstums des Brustkorbes im 3. Fetal-
monat entsteht zwischen Herzbeutel und Brustwand ein Spaltraum, in dem sich
ein Vakuum bildet, das sicher den Anreiz zum Wachstum der Lungen gibt. Diese
folgen den vorauswachsenden Spalten, die mit serdésen Hiuten, dem duBeren Blatt
der Pleura, das der Brustwand fest anliegt, ausgekleidet sind, und kommen da-
durch rechts und links zu beiden Seiten des Herzens zu liegen. Mall schreibt:
,,Nachdem das Diaphragma seine definitive Lage erreicht hat und sich die Lungen
verhiltnism#Big stirker vergroBern, nehmen die Pleurahéhlen an GréBe zu, um
sie aufnehmen zu kénnen.” Tch mochte diesen Satz umkehren und folgender-
maBen formulieren: Weil die Pleurahihlen infolge des Thoraxwachstums an Gréfle
wunehmen, und das Zwerchfell diese dicki gegen die Bauchhohle abschiiefit, ent-
wickeln sich die Lungen durch den Sougreiz des Vakuwum stirker und folgen den
seitlich vordringenden Spalten. — Dal die Lungen am SchluBl der Entwicklung
den Raum zwischen Herzbeutel, Zwerchfell und Brustwand vollstindig einnehmen
und sich auch in der Form absolut wie ein Ausgufl anpassen, bestitigt die An-
nahme, daB der Reiz zum Lungenwachstum passiv — ex vacuo — erfolgt. Ich
betone das deshalb, weil ich den Grund fiir die Entstehung der ZwerchfellmiBbil-
dungen (Liicken und Hernien) in einer Disharmonie zwischen Zwerchfellschlufl
und Thoraxwachstum sehe.

Klebs'? macht die starke Kriimmung der Frucht fiir den gesteigerten intra-
abdominalen Druck verantwortlich, der seinerseits wieder die hemmende Ursache
fiir den ZwerchfellschluB sein soll. Der Embryo ist aber zur Zeit des Zwerchfell-
schlusses in der 7.—8. Woche erst 20 mm grof (Broman) und ist in utero durch
das kleine Becken und die Weichteile sehr gut gegen duflere Einflisse geschiitzt;
zumal das Fruchtwasser jede Erschiitterung in idealer Weise abfedert. Deshalb
wird auch diese Theorie als allgemeine Veranlassung der HemmungsmiBbildungen
des Zwerchfells abgelehnt werden miissen. Benekes?!, Scholz’'* und E. Schwalbes®
Anschauungen erscheinen mir eher erérternswert, da alle drei die Ursache
im Organismus selbst suchen. Beneke nimmt ein zu starkes Wachstum der Leber,
Scholz eine primire Aplasie der Lungen und Vordringen von Bauchorganen in den
Brustraum an, wihrend Sehwalbe die Ursache in einer primiren Gewebsschwiche
des primitiven Zwerchfells sucht. Jaknl® gibt als Grund fir die Entstehung der
Zwerchfellicken die Unterdritckung des Wachstums der Urnierenfalte der be-
treffenden Seite an. Durch ,,Riickstauchung®, welche infolge schneller Grofen-
zunahme des Darmes entsteht, soll der andringende Magen und die Milz auf der
linken Seite, der wachsende Darm auf der rechten Seite hemmend auf den Zwerch-
fellschtuB wirken. Jahn fithrt dafiic den Begriff der ,,Dissociation* ein, d. h. die
Wachstumsenergie der Zwerchfellanlage, der den ZwerchfellschluB férdernde Faktor
konkurriert mit dem stérenden EinfluB der Nachbarorgane.

Diese Moglichkeit besteht aber meiner Ansicht nach nur, wenn die Links-
wendung des Magen-Darmkanales abnorm frithzeitig erfolgt. In der Regel wendet
sich der Magen erst in der 9.—10. Fetalwoche, kommt also als mechanisches
SchluBhindernis nicht in Frage, da das Diaphragma schon lange vorher, in der
7.—8.Woche, geschlossen ist. '

Bei der Sektion von Embryonen oder Neugeborenen mit Zwerch-
fellmiBbildungen wurde meine Aufmerksamkeit immer wieder auf die
Lungen gelenkt. Ich fand diese gewdhnlich hinter dem Bruchsack bzw.
hinter den in die Pleurahéhle vorgefallenen Eingeweiden in verkleinertem
Zustand. Sie fiillten stets nach Zuriickbringen der Baucheingeweide
die Pleurahohle nur zum geringsten Teil aus und hétten wohl kaum bei



Uber die Entstehung der angeborenen Zwerchfellmifbildungen. 25

starkster Ausdehnung Grofie und Form der Brusthéhle erreicht. Da-
durch gewann ich den Eindruck, daB ihr Wachstum, wie ich schon her-
vorhob, durch einen Reiz erfolgen miifite, der auBerhalb des autonomen
Wachstumstriebes der Lungen in Zusammenhang mit ihrer Umgebung
stehen miisse. Durch das Wachstum des Thorax im 3. Embryonal-
monat dringt zwischen dem den Brustkorb ausfilllenden Herzbeutel
und der Brustwand das duBlere Pleurablatt vor und bildet in seinem
Inneren einen Hohlraum, die Pleurahchle, in die normalerweise die
Lungen einwachsen. In einem derartigen Spaltraum, der durch das Aus-
einanderweichen zweier erst zusammenliegender Blitter gebildet wird,
demnach auch véllig luftleer ist, muBl ein Unterdruck herrschen, der
dann die Lungen nachsaugt. Als Beweis fiir diese Annahme dient ein
Fall von Aplasie beider Lungen, den Eppinger” beschrieb. Er fand bei
einem Neugeborenen unterentwickelte Lungen mit hochgradigem beider-
seitigemm Hydrothorax. Durch pathologische Wasserabgabe der serdsen
Hiute schwand der Wachstumsreiz ex vacuo, er konnte nicht mehr
auf die Lungen einwirken. Hétten die Lungen in diesem Stadium noch
ein autonomes Wachstum und damit die Kraft in sich, die Spaltung des
Perikards von der Brustwand aktiv vorzunehmen, so hitten sie sich in
diesem Falle trotz Hydrothorax ausgebreitet und entweder den Brust-
korb zu weiterer Volumenzunahme gezwungen oder durch Druck auf
Herz und Zwerchfell andere pathologische Erscheinungen hervorgerufen.
Das passive Verharren auf dem Stadium der Anlage zeigt, dafl ein wei-
terer Reiz zum Wachstum ndétig ist, und dies ist der Unterdruck.

Beim FErwachsenen ist eine Druckdifferenz zwischen Brust- und
Bauchhéhle vorhanden; vor dem 3. Entwicklungsmonat besteht dieser
Unterschied noch nicht, da das Herz noch den ganzen Brustraum aus-
fiillt. Der Unterdruck kann also nur mit Beginn des Thoraxwachstums
vor dem Einwachsen der Lungen in die Pleurahéhlen entstehen. Dieses
Vakuum im Brustraum betrachte ich als ausschlaggebend sowohl fiir
die normale Entwicklung der Lungen als auch fiir das Entstehen von
Zwerchfellhernien und -liicken, soweit sie nicht auf mangelhafte Kranio-
caudalwanderung des Septum transversum (Meall) oder auf eine Schidi-
gung des Nervus phrenicus zuriickzufiihren sind.

Wir sehen aber zu bestimmten Zeitpunkten der Entwicklung nicht
immer den gleichen Entwicklungsgrad sdmtlicher Organe vor uns und
konnen aus dem Entwicklungsstand eines Organes nie auf den eines
anderen schlieBen, da die Entwicklungsfolge der Organe nicht nach
einem zwangsliufig festgelegten Gang, sondern mit ungleichméBiger
Schunelligkeit erfolgt. Diese Variationsbreite schlieft nun nicht aus,
daB der fir das Ende des 2. Embryonalmonats angenommene
Zwerchfellschlufl zu diesem Zeitpunkt noch nicht erfolgt sein kann, da8
aber das Thoraxwachstum schon vor Anfang des 3. Monats beginnt,
so daB sich diese beiden Faktoren iiberlagern. Die Folge davon ist
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zundchst eine Druckdifferenz zwischen der Pleura- und der Peritoneal-
hohle, die mit zunehmendem Wachstum des Brustkorbes immer stirkere
Grade annimmt. Dazu kommt noch der Druck des Fruchtwassers, dem
die weichen Bauchdecken und die darunterliegenden weichen Organe be-
deutend weniger Widerstand entgegensetzen als das knorpelige Geriist
des Thorax. Infolgedessen wirkt an den Abdominalorganen dauernd ein
sich verstérkender Zug nach oben, nach dem Brustraum zu. Die Ein-
geweide stofen bald auf das noch offene Zwerchfell und wirken auf
dessen Bestreben, sich zu schlieBen, hemmend. Dieses Andringen, das
auf der linken Seite durch den Magen und die Milz, auf der rechten durch
den Darm erfolgt, hat Jahn als , Riickstauchung® beschrieben, aller-
dings macht er andere Ursachen dafiir verantwortlich: die Aufnahme-
fahigkeit der PleurahShle bei offenen Foramina pleuroperitonealia und
frei beweglichen Abdominalorganen. — Die Aufnahmefihigkeit der
Pleurahéhle ist bei nicht geschlossenem Zwerchfell schon durch die Ver-
groBerung der Pleuraspalten infolge des Thoraxwachstums gewihrleistet,
da diese ja noch mit dem Bauchraum kommunizieren. Der entstehende
Unterdruck im Brustraum findet die Bauchorgane schon in gewissem
Grade beweglich, auflerdem bewirkt der dauernde Zug am Mesenterium
eine weitgehende Verlagerung. Es prolabieren dann immer die Organe,
auf die die Saugwirkung durch die bestehende Zwerchfelliicke am giin-
stigsten wirken kann. Die vorgefallenen Eingeweide verhindern ihrer-
seits den Zwerchfellschlul}, vielleicht wirken sie auch vergréBernd auf
die schon bestehende Liicke. Ubt der Saugreiz seine Kraft auf kleine
Organe wie die Milz oder auf bewegliche wie Magen und Darm aus, so
kommt es zur Dislocaiio ex vacuo, d. h. diese Organe werden ohne Ver-
anderung ihrer Gestalt in die Brusthohle verlagert. Greift der Reiz da-
gegen an der Leber an, und dies ist der Fall, wenn diese durch ihre Grifie
gegen den Bauchraum einen gewissen Schutz hildet und den Abdominal-
organen nicht gestattet, dem Zug nach oben ausreichend Folge zu leisten,
so erzeugt er auf ihrer Oberfliche eine lokale Hyperdmie. Das wachsende
Gewebe wird dadurch unter besonders glinstige Ernidhrungsbedingungen
gestellt. Da aber das Parenchym noch geringe spezifische Funktionen
hat, noch nicht vollstindig ausgebildet ist und seine Hauptaufgabe vor-
laufig nur darin besteht, zu wachsen, wird es auf diesen Reiz ansprechen
und sich in den freien Raum hinein ausbreiten. Damit ist eine Erklirung
fiir die Entstehung der Leberlappen gegeben; es handelt sich hierbei um
eine lokale Hyperplasie ex vacuo. Die Leber kann infolge threr GréBe
nicht verlagert werden; sie erfahrt als einziges grofes Organ, auf das
der Saugreiz durch einen Zwerchfelldefekt wirken kann, sehr oft eine
mehr oder weniger starke Gestaltverinderung, ohne an Gesamtgréfie
zuzunehmen.

Cartelliers® stellte eingehende Untersuchungen bei Feten und Neugeborenen
mit Diaphragmaliicken und -hernien an. In 9 Fallen — 6 einseitige Liicken, 1 links-
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seitige Hernie und 2 linksseitige Liicken und rechtsseitige Hernien — fand er
Lappenbildung der Leber mit Verlagerung in den Brustraum neben Prolaps von
Darmschlingen bei einigen Fillen. Das Lebervolumen erwies sich dabei als nicht
vergréBert, es war eher zu klein oder normal. Deshalb folgert Cartelliers, daB ,,eine
primire Lebervergréflerung infolge angenommener gesteigerter Wachstumsenergie
der Leber gewil nicht in allen Fillen die Ursache eines gesteigerten Wachstums-
druckes ( Beneke) der Bauchorgane gegen das Zwerchfell und damit Ursache der
gehemmten Zwerchfellbildung sein kann, und schlieft sich der Meinung Jahns
an, dafB eine Hyperplasie des Dorsallappens der Leber nach theoretischer Vor-
stellung geradezu einen besonders leichten SchluB des Zwerchfells herbeifithren
wiirde.

Eine wirkliche Lebervergrofflerung ist nur von Beneke und E. Schwalbe be-
schrieben worden, wihrend Bldst, Wiirth'®, Bischoff? und E. Schwalbe lokale Hyper-
plasie ohne Vermehrung des gesamten Lebervolumens fanden. Vermehrung der
Lebergrofie scheint demnach selten zu sein. Benekes Annahme, daB ein zu starkes
Leberwachstum die Ursache fiirr die ZwerchfellmiBbildungen sei, kann wegen der
Seltenheit einer absoluten LebervergréBerung als nicht zutreffend gelten.

Die Leberschutztheorie, vertreten von Broman, Bochdalek?, Wal-
deyeri® und Uskow?, entstand aus der Beobachtung, daB linksseitige
ZwerchfellmiBbildungen bedeutend hé&ufiger auftreten als rechtsseitige.
Die Forscher schlossen daraus, daf der gréllere rechte Leberlappen
wahrend der Entwicklung der rechten Zwerchfellhilfte einen besseren
Schutz gewahrt, der linke kleinere dagegen dem im linken Hypochon-
drium liegenden Magen eine Stérung des Abschlusses nicht verwehrt.
Wenn wir uns vergegenwirtigen, dall das Thoraxwachstum bei noch
nicht geschlossenem Zwerchfell durch die Veranlassung des Unter-
druckes den Anstofl zum Adscensus.von Darmschlingen gibt oder den
Wachstumsreiz zur atypischen Ausbildung eines Leberlappens setzt, so
konnen wir von einem Schutz der Leber in solchen Féllen nicht sprechen.,
Beim normalen ZwerchfellschluB mag die Leber eine wichtige Rolle
spielen (Broman); dennoch kann sie eine durch schwachen autonomen
Wachstumsreiz veranlafite Zwerchfelliicke nicht schiitzen, da ja an ihr
vorbei Abdominalorgane ascendieren, oder wenn der Saugreiz nur ort-
lich auf die Leberoberfliche wirkt, beantwortet sie ihn mit der Aus-
bildung eines oder mehrerer abnormer Leberlappen nach der Brust-
hohle. Die Grofle der Leber, ob es sich um Hyper- oder Hypoplasie
handelt, spielt bei Zwerchfelliicken sicher nur eine modifizierende Rolle,
d. h. je nachdem, ob sie den ganzen Defekt oder bei Hernien die ge-
websschwache Stelle ganz oder teilweise bedeckt, tritt ein Prolaps von
Darmschlingen oder von Leberlappen oder beider auf.

Die iiber die Entstehung der Zwerchfelliicken gegebene Erklirung
lalt sich sinngemaB auf die Zwerchfellhernien tbertragen. Schwvalbe
fand den Grund fiir die Entstehung der Ausbauchung einer umschrie-
benen Stelle oder einer ganzen Zwerchfellhilfte, indem er am serdsen
Diaphragma eine Gewebsschwiche vermutete. Der ZwerchfellschluBl
erfolgt gegen Ende des 2. Entwicklungsmonats, wihrend die Einwan-
derung der Muskulatur schon am SchluBl des 1. beginnt und mit
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Ablauf des 3. beendet ist (Broman). Nach Jahns Ansicht entsteht die
Ausbauchung durch einen Druck vom Bauchraum her, der durch das
intraabdominale Wachstum des Darmes veranlaft wird. Der Bruch-
sack der Diaphragmahernien ist jedoch nie vollstdndig und prall mit
Darmschlingen gefiillt, wie man es bei einem Druck vom Abdomen her
eigentlich erwarten miilte. Kjillerfeld!!, der diese Beobachtung auch
machte, zweifelte schon an dem abdominalen Druck. Durch die Vor-
stellung, daB das Thoraxvakuum nicht auf die Abdominalorgane, sondern
auf das schon geschlossene Zwerchfell trifft, ist es erklérlich, dafl das
hiutige primitive Zwerchfell an einem Locus minoris resistentiae, ehe
die Muskulatur einwandert, nach dem Brustraum vorgebuchtet wird.
Die Ausbuchtung, die ihrerseits in ihrem Inneren wieder ein Vakuum
bildet, saugt die beweglichen Abdominalorgane nach oder veranlaft
die Entwicklung eines atypischen Leberlappens. Nach der Geburt
sinken die nachgesaugten Darmschhﬁgen bei aufrechter Haltung durch
die Schwerkraft etwas nach unten; es findet sich dann bei der Sektion
eine schlaffe Ausbuchtung des Zwerchfells. Cartellieris Frage: ,,Kann
denn bei positivem Druck im Bauchraum ein schlaffer geschlossener
Bruchsack iiberhaupt vorliegen ¢ findet ihre Beantwortung durch die
Vorstellung, daf dieser Bruchsack nicht durch das Hineinpressen von
Darmschlingen, sondern durch das Ansaugen derselben durch den Unter-
druck in der Brusthéhle entstanden ist und die Eingeweide ihrerseits
nachgesaugt worden sind. Zwar weist Cartellieri auf den ungleichen
Druck hin, der den hautigen Sack nach der Kammer des niederen Druckes
beim Lebenden vorwdlbt und ihn gespannt hilt, solange er nicht dessen
Dehnbarkeitsgrenze iiberschreitet oder in beiden Kammern gleicher
Druck herrscht; damit ist aber noch keine Erklirung fiir die Entstehung
der Hernie gegeben. ’

Scholz findet fiir die Entstehung der Zwerchfellmifibildungen einen
weiteren Grund; ausschlaggebend ist nach seiner Meinung die primére
Aplasie der Lungen, die zur Folge hat, dal die Baucheingeweide in den
Brustraum verlagert werden. Dies widerspricht meiner Auffassung-in-
sofern, als ich dem autonomen Wachstumstrieb der Lungen eine unter-
geordnete Bedeutung zuschreibe, sobald das Thoraxwachstum ein-
gesetzt hat und mit ihm der Reiz des Unterdruckes, und die Unter-
entwicklung der Lungen auf das Vordringen von Eingeweiden mit oder
ohne Zwerchfellbruchsack zuriickfithre. Denn der Saugreiz im Brust-
raum verbraucht seine Kraft zum gréBten Teil fir den Adscemsus von
Bauchorganen und nur ein geringerer Teil bleibt fiir das Lungenwachs-
tum tibrig. Die Aplasie oder Hypoplasie der Lungen ist demnach sekun-
dér entstanden. '

Wenn wir uns die Wechselbeziehungen der Organe zueinander wihrend
der Fetalentwicklung als physikalische Vorginge vorstellen, so ist dies
zweifellos richtig, doch kénnen wir die Veranlassungen, welche die ge-
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storte Korrelation auslésen, nicht erfassen, sondern nur darauf schliefen,
daf diese schon in der Keimesentwicklung mit angelegt sein mufl. Wen-
den wir die Ergebnisse der Erblehre auf die ZwerchfellmiBbildungen
an, so ist abschlieflend zu sagen, dal3 es sich jedenfalls um das Zusammen-
treffen zweier rezessiv vererbter Anlagen handelt, die sich bei den Neu-
geborenen manifestieren. In den meisten Fillen ist die Kombination
dieser Anlagen ein Letalfaktor, da die Moglichkeit, zu atmen, fir die
Trager nicht besteht, infolge allzu starker Verdrdngung der Lungen.

Zusammenfassung.

Zwerchfelliicken und -hernien entstehen bei mangelhaft geschlossenem
oder fehlerhaft angelegtem Diaphragma bzw. bei ,,primirer Gewebs-
schwiche” des Zwerchfells durch den im 3. Embryonalmonat infolge
des Thoraxwachstums entstehenden Unterdruck im Brustraum. Die
Bauchorgane werden durch den Saugreiz in die Brusthohle verlagert:
»Dislocatio ex vacuo™; an der Leber kommt es zur Ausbildung atypi-
scher Lappen nach dem Brustraum, wenn der Reiz auf die Leberober-
flache trifft: ,lokale Hyperplasie ex vacuo®.
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