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(Eingegangen am 27. Juni 1936.) 

Dieser Fall 1/s sieh nach dem Schema, das J.  G. M6nckeberg u. a. 
aufgestellt hat, ldassifizieren. Ieh babe jedoch keinen ganz /~hnliehen 
Fall in der Literatur angetroffen, und ich meine deshalb, daft eine n/~here 
Besehreibung fiber diesen kongenitalen Herzfeh]er angebraeht ist. Ganz 
bemerkenswert bei diesem Falle ist, dab trotz der sehr auffi~lligen und 
wesentliehen Mil~bildung des Herzens, das M/idchen doch so ]ange leben 
konnte, his es das Alter yon 13 Jahren erreicht hatte.  

Die Tote war das jfingste M/~dchen einer groBen Geschwisterschar. Die 
Eltern und Geschwister sind gesund. ])as M/~dchen ist die drei letzten 
Jahre im M611evs einem Helm ffir psychiseh zuriiekgebliebene 
Kinder, gepflegt worden. Als die Kleine 13 Monate alt war, hat man 
feststellen kSnnen, dab sie ein sohweres kongenitales Vitium hatte, und 
dab sie zuriickgeblieben war. W/~hrend ihrer ersten Lebensjahre hat  sie 
kein anderes Interesse gezeigt als fiir Schlafen und Essen. Auch sparer 
ist sie immer sehr schl/~frig gewesen, und sobald sie krank war, wurde ihr 
Allgemeinzustand so wesentlich herabgesetzt, daI~ sie wochenlang 
sehlafen konnte. Erst  in ihrem 5. Jahre ring sie zu gehen und zu sprechen 
an, zeigte sich aber sehr leieht ersehSpft. Als sie 1933 in das Heim kam, 
war sie ein sehr kr/~nkliches Kind. Sie war mager und yon sehr kleiner 
Statur mit einer deutlichen Trichterbrust. Sie war immer sehr eyanotiseh, 
besonders an Lippen und Wangen, und zeigte ausgepr/~gte Acrocyanose. 
W/~hrend des ersten Jahres in dem Heim war sie sehr schwach, und man 
muBte sie die Treppen hinauftragen. Sp/~ter ist sie frischer geworden 
und hat m i t  den anderen Kindern in den Korridoren und auf dem Spiel- 
platze herumzulaufen begonnen. Naeh d e m  Laufen oder Spielen zeigte 
sie keine besonders auffallende Dyspnoe, dagegen grebe Miidigkeit. Sie 
konnte nunmehr die Treppen selbst heraufgehen. Sie war verhi~ltnis- 
m/iBig oft erk/~ltet. 

Im 2,lter von 13 Jahren wurde sie wegen einer Bronehopneumonie 
in die Klinik der Universit~t eingeliefert. Itier wurde vermerkt, dal~ die 
linke Grenze des Herzens 2 Querfinger auBerhalb der Mamillarlinie ver- 
lief und die reehte Grenze etwa anderthalb Querfinger auBerhatb der 
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Linea Sternalis. Der erste Ton bei der Spitze ist einsetzend. Der zweite 
Ton fiber Pulmona]is ist schwer hSrbar. Krs systolisches Ger/~usch 
fiber Pulmonalis und teilweise aueh fiber der Spitze mit einem s~genden 
Charakter. Nach einer 6-t~gigen Beobaehtung t ra t  unter Atemstillstand 
verh~ltnism~gig pl6tzlich der Ted ein. 

In dem hiesigen pathologisehen Insti tut  wurde die Leiche obduziert. 
Es wurde protokolliert (Med. Dr. C. G. Ahlstr6m), d~l~ die Tote mager war 
und eine bleiohe Hautfarbe hatte. Sic war fiir ihr Alter sehr klein. 0dem 
oder Hautblutungen waren nioht vorhanden. Sic hatte Trommelschlegel- 
finger und Uhrglasn/~gel. Bei tier Sektion erwies sieh der Herzbeutel 
ohne ]3esonderheit. Beim ersten Anbliek in Situ zeigte das Herz eine 
abnorme Form. Die reehte Kammer war groB und fiberwog wesentlich 
fiber die linke. Man bemerkte ferner schon s wie die Aorta yon 
der rechten Kammer abging. Die AI'teria pulmonalis schien normal ab- 
zugehen, war aber sehr stenosiert. Nur in einem kleineren basalen Ge- 
blot in Lobus sup. dex. der Lunge fand sich ein etwa haselnul3groBer 
pneumonischer Herd. Die Leber war sehr blutreich. Die Aorta lief normal 
nach links fiber und gab wie gew6hnlieh ihre Aste ab. _Ms Todesursaehe 
gibt dann das Obduktionsprotokoll an: ,,Vitium organieum eordis con- 
genitum und Bronohopneumonia." 

Das Prs wurde mir yon dem Chef des Pathologisohen Instituts, 
Herrn Prof. E. Sj6vall, zwecks n/~herer anatomischer Untersuehung zur 
Verfiigung gestellt, woffir ich Herrn Prof. Sj6vall bestens danke. 

Bei n~therer anatomischer Untersuehung zeigt dieses Herz eine Reihe 
HemmungsmiBbildungen. Das Herz lal3t sich als ein Cor biloeulare 
kennzeietmen. Es liegt vor: 

A. Ein vollst/~ndig erhaltenes Ostium atrioventriculare commune. 
B. Dementsprechend sind die Bieuspidalis- und Trieuspidalisldappen 

nicht normal entwiekelt, und das Septum membranaeenm fehlt vollstgndig. 
C. Welter ist zu bemerken, dab die Aorta und Arteria pulmonalis beide 

aus der rechten Kammer heransgehen und d~I] der Ductus Botalli noch 
ganz often steht. 

Die u sind normal entwiekelt. In dem reehten Vorhof miinden 
V. cava sup. und inf. Die beiden Gefage sind Yon normaler GrSge. 
Septum artiornm ist normal ent~ickelt und Foramen ovale secundum 
ist geschlossen. Nach unten gegen ein Ostium atrioventriculare commune 
endet das Septum atriorum frei mit einem spitzwarts sehr sehwaeh kon- 
kaven Bogen. Der freie Rand ist, etwas wnlstig, Fossa foraminis ovalis 
secundarii wird yon Limbus fossae ovalis (Abb. 1 L.V.) begrenzt. Nach 
vorn von V.c.i. mfindet wie gewShnlieh der Sinus eoronarius und ist yon 
einer Valvula Thebesii begrenzt (Abb. 1 S.c. und V.T.). Die Aurieula 
dextra ist gro~ und dilatiert. Der linke Vorhof nimmt vier etwa normal 
grol]e Venae pulmonales anti Die Aurieula sinistra ist rudimentar. 

16" 
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Betreffs des Ostium atrioventriculare commune schreibt J. G. M6ncke- 
berg folgendes: ,,Das Ausbleiben der Endothelkissenverschmelzung wird 
ausschlie$1ich bei gleichzeitigem Defekt des Septum atriorum (Foramen I 
persistens) und des Septum ventriculorum (hinterer Abschnitt) beobach- 
tet ."  Das Septum atriorum ist hier, wie oben gesagt, wenigstens zum 
grol~en Tell  normal entwieke]t. Es scheint mir n~mlich, als sei das Sep- 
rum atriorum bis zu den Endokardialkissen heruntergewachsen, die aber 
aus irgend einer Ursaehe nicht miteinander verschmolzen sind. Deshalb 
l~l~t sich in diesem Falle ein eventuell noeh persistierendes Foramen 
primum nicht feststellen. Der nach unten vorn gelegene freie Rand des 
Septum atriorum hat einen beinahe ganz geraden Verlauf, und zieht sich 
in einen spitzws sehr schwach konkaven Bogen, wobei jedenfalls kein 
gr(i~erer Teil des Foramen primum persistieren kann. Von dem Septum 
ventriculorum fehlt dcr grSl~te hintere Tell oder das Septum membrana- 
ceum vollstandig, die Pars muscularis des Septum aber ist auch hier 
gut entwickelt. Durch das Foramen Panizzae zusammen mit dem Ostium 
atrioventriculare commune und mit dem eventuell vorhandenen kleinen 
Rest des Foramen primum wird eine gro~e Kommunikation zwischen den 
beiden Ventrikeln hergestellt. Das Ostium atrioventriculare commune 
ist der Quere nach 60 mra in Diameter. Davon gehSren 35 mm znr 
rechten Kammer  und 25 mm zur linken Kammer, beurteilt nach der 
Stelhmg des Septum atriorum zum Ostium atrioventriculare commune. 
Das Ostium atrioventriculare commune wird von einem einheitlichen 
Annulus fibrosus eommunis begrenzt. 

Von dem Annulus fibrosus communis nehmen die Atrioventricular- 
klappen ihren Ursprung. In diesem Falle liegen in der Hauptsaehe zwei 
Klappen vor, eine vordere (Abb. 1 V) und eine hintere (Abb. 1 H) Klappe. 
Die vordere entspringt yon der vorderen H~lfte des einheitliehen Annulus 
fibrosus des Ostium atrioventrieulare commune. Die hintere entspringt 
yon dem hinteren Rande desselben Annulus fibrosus. Zwischen der 
vorderen und hinteren Klappe gib~ es zur rechten Seite einen Zwischen- 
raum yon 3 ram. Zur linken Seite ist der Zwisehenraum nur spaltf6rmig. 
Dies st immt auch mit Shiro Satos Untersachungen fiber die Entwicklung 
der Klappen fiberein. Das rechte laterale Endokardkissen ist paarig, das 
linke laterale Endokardkissen aber ist einheitlich. Aus dem rechten vor- 
deren, lateralen Endokardkissen und teilweise aueh aus dem vorderen 
medialen Endokardkissen entwickelt sich das vordere Segel der Tricus- 
pidalis, aus dem hinteren lateralen, rechten Endokardkissen entwickelt 
sich das hintere laterale Segel der Tricuspidalis. Es gibt also schon 
embryologisch einen Zwisehenraum zwischen den beiden Scgeln. 

Die ventrale Klappe ist die grSBte und kr~ftigste und ist etwa 70 mm 
breit. Sie ist auch im VerhMtnis zu der hinteren Klappe dick und wulstig, 
sie mag wahrscheinlich ~uch die funktionell wiehtigste gewesen sein. 
Die Klappe ist elne Kombination tier vorderen Klappe der Tsicuspidalis; 
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des vorderen Teiles des Aortensegels der Mitralis (vorderes mediales Endo- 
kardkissen) und des ganzen lateralen Segels der Mitralis. 

Der Trieuspidalisteil des vorderen Segels steht mit seiner rechten 
Partie parallel dem Septum atriorum, mit seiner linken Pattie aber 

A b b .  1. R e c h t e r  Vorho f  l ind  r e c h t e  K a m m e r .  Erklfi~ 'ungen de r  Beze i chnungen  s~mt l icher  
A b b i l d u n g e n .  _4.o. A o r t a ,  _4.p. A r t e r i a  pu lm . ,  2t .A.  A r t e r i a  anony ln~ ,  A.c.d. A r t e r i a  coro-  
naria dex. ,  A.c.s .  A r t e r i a  c o r o n a r i a  sin. ,  A.d.  A u r i c u l a  dex . ,  -4.s. Am*ictfla sin. ,  -4 .S .M.v .  
D a s  A o r t e n s e g e ]  d a r  Mi t ra l i s  (~r Tell), ,d.S.2~'.h. Das  Aor tensege]  de r  Mi t ra] i s  (h ln te re r  
Teil) ,  C.a.d. Conus  a r t e r i o s u s  dex . ,  D .  ~ .  D u c t ,  s Bota l l i ,  29.P. Muscu] i  pap i l l a re s  dorsales ,  
D.s.  das  h i n t e r e  ] a t e r a l e  Segel  d e r  Tr icuspida] is ,  F . i . v .  Foranqen  i n t e r v e n t r i c u l a r e ,  F.  c. eine 
se lbs t / ind ige  Sehne  de r  r e c h t e n  K a m m e r ,  ~ .o .  F o s s a  fora ln in is  ovalis ,  H .  das  h in t e r e  e inhei t -  
l iche Segel ,  H . S .  das  h i n t e r e  l a t e r a l e  Segel  der  Tr icusp ida l i s ,  H . S . M .  das  l a t e r a l e  Segel  de r  
MiSralis, I . M . s .  Sehne  zwischen  h i n t e r e m  m e d i a l e m  Tr icusp ida l i s sege l  u n d  d e m  h i n t e r e n  
Teil  4es  Aor~ensege ls  de r  Mitra l is ,  L . V .  L i m b u s  Vieusseni i ,  M . S .  das  h i n t e r e  med ia l e  Segel  
t ier Tr icusp ida l i s ,  M.  eine Sehne  des  h i n t e r e n  raed ia len  Segels der  Tr icusp ida l i s ,  O.a.c. O s t i u m  
a t r i o v e n t r i c ~ l a r e  c o m m u n e ,  S.a.  S e p t u m  a t r i o r u m ,  S.c. Sinus  co ronar ius ,  V. alas vo rde re  
e inhe i t l i che  Sege],  V.c.i.  V e n a  cav .  inf . ,  Y.c.s. Vena  c a v a  sup. ,  V . L . P .  der  v e n t r a l e l a t e r a l e  
P a p i l l a r m u s k e l  de r  r e c h t e n  K a m m e r ,  V . M . P .  der  v e n t r a l e  med i a l e  P a p i l l a r m u s k e l  de r  
r e c h t e n  K a m m e r ,  V.p. Vena  pu lmona l i s ,  V.P .  Muscu l i  papillaves ventrales, V .S .  das 
vorde re  Segel  der  Tr icusp ida l i s ,  V.s.s., V.s.d., V.s.p. V a l v u l a  s emi luna r i s  sin.,  dex.  u n d  pos t . ,  

V . T .  V a l v u l a  Thebesi i .  

winkelrecht zum Septum atriorum und ventriculorum. Links geht dieses 
Segel dureh das Foramen Panizzae in den vorderen Teil des Aorte'nsegels 
der ~itralis fiber. Die Verbindung beider Segel geht also fiber den freien 
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Rand des Septum ventrieulorum (Abb. 1 und 3). Rechterseits befestigt 
sich dieser Tricuspidalisteil des vorderen Segels (Abb. 1 V.S.) mit drei 
/~uBerst gracilen Chordae tendineae, die 25--30 mm lung sind. Die beiden 
/~ugersten, d .h .  die rechts liegenden, befestigen sich auf einem gemein- 
samen Papillarmuskel, der an der vorderen Kammerwand 25 ram fiber 
der Spitze gelegen ist (Abb. 1 V.L.P.). Die dritte Chorda tendinea 1/~uft 
parallel mit den beiden anderen, inseriert aber auf einem yon den beiden 
anderen selbst~ndigen Papillarmnske]n, der unmittelbar bis an das Septum 
ven%riculorum, 15 mm waiter unten, ]iegt. V o n d e r  reehten Seite des 
Annulus fibrosus eommunis lguft ungefs mitten tiber das Segel eine 
kr/~ftige Chorda tendinea, um auf der rechten Kammerwand zu inserieren. 
Die Sehne ist nur 15 mm lung (Abb. 3 F.e.). Aus dem Winkel, den der 
rechte und linke Tail der Trieuspidalispartie des vorderen Segels mit- 
einander bilden, ]aufen drei feine Sehnen heraus, und aus dem rechten 
Tail der linken Partie entspringen fiicherfSrmig geordnet eine Anzahl 
yon Chordae tendineae. S/imtliche Sehnen vereinen sieh zu einer Chorda 
tendinea, die auf demselben Papillarmuskel wie die vordere Sehne des 
reehten Teiles des Segels inseriert (Abb. 1 V.M.P.). 

Der vordere Tail des Aortensegels der Mitralis geht reehts, wie gesagt, 
in das vordere Segel der Tricuspidalis, links in das ]uterale Segel der Mi- 
tralis fiber. Von diesem Aortensegel der Mitralis gehen unmittelbar bei- 
einander zwei Sehnen uus, die auf einem kr&ftigen Papillarmuskel 
inserieren, der an der ventralen Kammerwand ungefi~hr auf halbem Wage 
zur Apex sitzt (Abb. 2 A.S.M.v. und V.P.). Links yon diesem vorderen 
Aortensegel der Mitralis 1/~uft eine grebe Masse feiner Sehnen (9 Stfiek) her- 
aus (Abb. 2 9S.), teils yon der oberen linken Kante des Aortensegels, tails 
direkt yon dem Annulus fibrosus communis. S/~mtliche dieser Sehnen 
inserieren auf demselben Papfllarmuskel wie die beiden Sehnen des Aorten- 
segels (Abb. 2 V.P.). 

Das ]inke Segel der Mitra]is trennt sieh sehon waiter distal yon der 
vorderen Partie des Aortensegels der Mitralis dureh eine Incisur, welche 
dieses linke Segel mehr selbsts maeht. Das Segel steht gr56tenteils 
parallel zum Septum atriorum. Die Sehnen bilden zwei Gruppen. Aus 
dam ventralen Tell dieses Segels springen drei Chordae %endineae hervor, 
die auf dem vorderen Papillarmuskel der linken Kammer inserieren 
(Abb. 2 H.S.M. und V.P.). Drei Sehnen springen aus der dorsalen F1/~ehe 
des Segels hervor, und inserieren gemeinsam auf einem Papillarmuskel, 
der an der dorsalen Kammerwand unmittelbar neben dem Septum ven- 
triculorum etwa 10 mm unter dam Foramen Panizzae sitzt (Abb. 2 D.P.). 
Dieses linke Segel der Mitralis biegt sieh dann links kr~ftig naeh hinten 
rechts urn, ehe es endet. Hier beginnt derjenige Tail der einheitlichen 
hinteren Klappe, welehe dem hinteren Teil des Aortensegels der Mitralis 
entsprieht. 
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Diese hintere einheitliche Klappe ist ldeiner and tiberhaupt schw/~eher 
als die vordere. Sic is~ ungef/ihr 5,5 mm breit und springt wie die vordere 
vollstiindig einheitlieh aus dem hinteren Tell des Annulus fibrosus com- 
munis hervor. Die hintere Klappe besteht yon rechts gerechnet aus Teilen, 
welche dem hinteren lateralen und hinteren medialen Segel der Tricus- 
pidalis und dem hinteren Teile des gespaltenen Aortensegels der Mi~ralis 
(hinteres mediales Endokardkissen) entsprechen. 

Das hintere laterale Segel der Tricuspidalis nimmt seinen Ursprung 
3 mm hinter dem rechten Teil des vorderen Segels der Trieuspidalis (wie 
oben gesagt). Es besteht also rechts eine Ltieke yon dieser Breite zwischen 
der vorderen und hinteren einheitlichen Klappe. Dieses hintere laterale 
Segel der Tricuspidalis ist 20 mm breit und reicht zum hinteren Absehnitt 
des Septum ventriculorum, wo das Segel unmerklich in einen Tell fiber- 
geht, der dem hinteren medialen Segel der Trieuspidalis entspricht. Dieses 
Segel hat mehrere Sehnen. Aus dem rechten Teil des Segels entspringen 
vier Sehnen, die sich auf einem Papillarmuskel inserieren (Abb. 1 H.S. 
und D.P.), welcher an der dorsalen Kammerwand liegt. Links yon diesen 
Sehnen entspringt eine kr/~ftige Chorda tendinae, die selbst~ndig auf einem 
Papillarmuskel inseriert, der unmittelbar vor dem obengenannten und 
zwisehen dem dorsalen und vorderen lateralen Papillarmuskel liegt 
(Abb. 1 D.P. und V.L.P.). 

Die dorsokraniale Pat t ie  des Septum ventriculorum geht wie eine 
kr~tftige Seheidewand bis an dam Ostium atrioventrieulare commune 
herauf. Die sagittale Dieke dieses oberen dorsalen Teiles des Septum 
ventriculorum mil~t 15 ram. Die sagittale Dicke des entspreehenden 
oberen ventralen Teiles desselben Septums hat  dieselbe Gr56e. Es scheint 
mir, als w/~re die muskulSse Pattie des Septum ventriculorum ungef/~hr 
normal entwickelt. Kranial yon der dorsalen Pattie des Septum ventri- 
culorum h/mgt das Septum atriorum yon hinten sagittal fiber alas Ostium 
atrioventriculare commune. Das Septum atriorum endet vorn etwa 10 mm 
nach reehts yon der vorderen oberen Pattie des Septum ventriculorum. 

Das hintere mediale Segel der Trieuspidalis (Abb. 1 M.S.) geht aus 
dem hinteren Teil des Annulus fibrosus eommunis hervor, d. h. grS$~en- 
teils aus dem Insertionsrande zwisehen den hinteren Teilen der Septa 
atriorum und ventriculorum. Aus dem hinteren medialen Segel der Tricus- 
pidalis gehen in der Hauptsache drei Sehnen hervor. Die mehr rechts 
gelegene yon diesen Sehnen inseriert am dorsalen Teil des Septum ventri- 
eulorum 10 mm fiber der Apex. Die n/~ehste Sehne,  nach links gerechnet, 
nimmt ihren Ursprung mit zahlreichen kleinen Sehnehen (4 Stiick), die 
sich zu einer Chorda tendinea vereinen, um auf demselben vorderen 
Papillarmuskel der rechten Kammer wie der linke Teil des vorderen Segels 
der Trieuspidalis, zu inserieren (Abb. 1 V.M.P.). Die dritte Chorda tendi- 
nea ist eine kurze, 8 mm lange, kritftige Sehne, die sigh am Septum ven- 
trieulorum unmittelbar unter dem Foramen Panizzae befestigt (Abb. 1 Y[). 
Links geht das Segel in denjenigen Tail der einheitlichen dorsalen Klappe 
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fiber, weleher dem hinteren medialen Teil des Aortensegels der Mitralis 
entspricht. Dies gesehieht etwa gerade fiber dem Septum ventriculorum. 
Da, wo dieser Ubergang ist, steht das Segel mit seinem oberen Rande 
mit dem Septum atriorum in Verbindung. Von dem Ireien Rande dieses 
fJbergangsabsehnittes gehen aueh f~ieherf6rmig zahlreiehe (5 Stfiek) 
Sehnen ab, die zusammen an Septum ventrieulorum inserieren, unmittel- 
bar hinter und fiber dem Foramen Panizzae (Abb. 2 M.). Auf diese Weise 

Abb. 2. IAnke K~mmer. 

wird diese Partie zwischen dem hinteren medialen Teile der Tricuspidalis 
und dem hinteren medialen Teile des Aortensegels der Mitralis stark 
fixiert. Hinter diesem Ubergangssegel und vor dem Septum ventriculorum 
bleibt eine kleine Passage zwischen den beiden Ventrikeln frei. 

Der hintere mediale Tell des Aortensegels der Mitralis ist die kr~ftigste 
Partie der hinteren einheitlichen Klalope. Das Segel beginnt ungef~hr 
mitten fiber dem Septum ventriculorum und geht aus dem Insertionsrande 
zwischen den hinteren Teilen der Septa atriorum und ventricu]orum fervor. 
Das Segel ist 20 mm breit (Abb. 2 A.S.M.h.). Aus seinem linken Teile gehen 
drei Sehnen ab, die auf dem~elbel~ dorsalen Papill~rmuskel wie diejenigen 
Sehnen aus der hinteren F1/tehe des Iateralen Segels der Mitralis inserieren. 
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Die linke Kammer ist ungefs 2/3 so gro$ wie die reehte Kammer. 
Nach oben kommuniziert sic haupts/tchlich mit dem linken Atrium aber 
auch etwas mit dem reehten Atrium und durch das Foramen Panizzae 
mit der rechten Kammer. Die linke Kammerwand ist iiberall ungef/~hr 
gleich dick und mis t  6--7 mm oder im Durehschnitte 2--3 mm weniger 
als die der rechten Kammer. Es gibt zwei Museuli papillares, einen ven- 
tralen und einen dorsalen (Abb. 2 V.P. und D.P.), die beide dieht am 
Septum ventrieulorum liegen. Das Septum ventriculorum ist betreffs 
der Pars muscularis normal entwickelt. Man sieht deutlich, dais die 
Vorhofsscheidewand niche gerade auf der Ventrikelscheidewand steht, 
sondern in einem Winkel yon ungef/~hr 25 o nach rechts yon ihr ab- 
weicht. Dies verursaeht, daiS etwa ein Drittel des linken Atrium fiber 
dem Riicken des Septum ventriculorum steht. Die durchschnittliche 
Dieke der rechten Kammerwand ist 10 ram. Das Septum ventrieulorum 
seheint etwas konkav zu sein, mit der Konvexit/~t gegen die linke Kammer 
und nicht, wie gewShnlich, gegen die rechte Kammer geriehtet. Der obere 
vordere Tell des Septum ventrieulorum seheint oberhalb des Foramen 
Panizzae ein wenig nach links rotiert und bildet also einen kleinen Conus 
arteriosus (Abb. 3 C.a.d.). Da wo die Kammerwand ihre Rotation links 
beginnt, gehen als eine Fortsetzung des Conus arteriosus zwei Trabeculae 
earneae hervor, die sich an der vorderen Kammerwand fortsetzen. 

Die Aorta entspringt direkt aus der reehten Kammer. Die linke Be- 
grenzung des Gef/iiSes befindet sich unmittelbar am Foramen Panizzae. 
Die Aorta ist 20 mm im Durchmesser und ihr Ostium liegt gleieh fiber der 
Eeke zwischen dem rechten und linken Tell des vorderen Segels der 
Tricuspidalis. Die Aorta hat drei Semilunarklappen, die vSllig regelreeht 
sind, eine reehte vordere, eine linke vordere und eine dorsale (Abb. 2 
und 3). Aus dem Sinus Valsalvae dex. und sin. entspringen die Arteriae 
eoroniae dex. (Abb. 2 A.c.d.) und sin. (Abb. 3 A.c.s.). Wo die Aorta ascen- 
dens in den Arcus Aortae fibergeht, finder sieh ein offenstehender Ductus 
Botalli. Der Durchmesser des offenstehenden Duetus Botalli ist 2 mm, 
u n d e r  miindet in die Arteria pulmonalis dort, wo sic sich in ihre beiden 
Aste verzweigt. Der Durehmesser der Arteria pulmonalis ist etwa 8 mm. 
Somit ist die Durehschnittsfl~iche ungef/ihr ein Seehstel derjenigen der 
Aorta. Die Arteria pulmonali~ !iegt links und vorn yon der Aorta, und geht 
unmittelbar nach oben vom Foramen Panizzae aus der rechten Kammer 
heraus. Die Arteria pulmonalis hat  drei Semilunarklappen, doeh sind 
zwei, die vordere und die hintere rechte, nur angedeutet. Die hintere ]inke 
ist dagegen deutlieh entwickelt und ist auffallend dick, plump und offen- 
bar sehr wenig beweglich. Das stimmt aueh mit dem klinischen Befund, 
daiS man fiber der Pulmonalis ein Ger/~usch hSrte, iiberein. Diese hintere 
linke Klappe nimmt ihren Ursprung derart aus der Wand des Conus 
arteriosus, daiS ihre innere Fl/iche die Fortsetzung der Wandfl/~che des 
Conus zu sein scheint (Abb. 3 V.s.s. und A.p.). In ihrem ganzen Ver- 
lauf ist die Arteria pulmonalis sehr stenotisch. 
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Man kann sich den Blutumlauf etwa folgendermaBen denken. Die 
Arteria pulmonalis erh/~lt nur ganz wenig Blur aus der linken Kammer, 
weil sic unmittelbar fiber Foramen Panizzae ]iegt. Zum grSBten Tell wird 
ihr Blur aus der rechten Kammer stammen. Aber das Blut in der rechten 
Kammer bekommt nieht wenig arterielles Blut aus dem linken Vorhof und 
aueh etwas aus der linken Kammer (Abb. 3). Ein recht gemischtes 
Blut wird die Arteria pulmonalis durehstrSmt haben. Die Aorta muB reeht 
viel venSses Blur aus dem rechten I-Ierzen erhalten haben, sowie die 
Hauptmasse des arteriellen Blutes aus der linken Kammer und aueh 
aus dem linken Vorhof. Trotzdem hat  das M~dchen 13 Jahre leben 

Abb. 3. 1%chte  K a m m e r .  

kSnnen, wenn man dazu auch die sehr schwere Insuffizienz der Pulmonalis- 
klappen rechnet, ein Beweis ffir eine sehr bemerkenswerte Anpassungs- 
f/~higkeit des Organismus an Verh~ltnisse, die nicht wenig an die Or- 
ganisation der l~eptilien erinnert. 

Das persistierende Ostium atrioventriculare commune und eine aus 
der rechten Kammer ausgehende Aorta l~Bt sich im AnschluB z. B. an 
die bekannte embryologisehe Figur yon Born (Abb. 350 It. K. Coming 
1925) als HemmungsmiBbildung auffassen, wobei ein sehr fr/ihes Ent- 
wicklungsstadium bestehen blieb. 

Uber die Embryologie der Klappen schreibt Shiro Sato: ,,Wenn man 
mit Mall die seit]ichen Endokardkissen beiderseits in einen vorderen 
und einen hinteren Abschnitt t rennt (wenn mir aueh linkerseits diese Tren- 
nung nicht direkt nachweisbar war) trod somit rechts und links eine 
vierteilige Anlage der Endokardwfilste annimmt, so geschieht die Bildung 
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der venSsen Klappen linkerseits unter Verschmelzung der beiden medialen 
und der beiden angenommenen lateralen Anlagen zum medialen und late- 
ralen Mitralisseget, rechterseits unter Versehmelzung der beiden vorderen 
Anlagen zum vorderen Tricuspidalissegel, w/~hrend aus den beiden 
tfinteren Anlagen das hintere laterale und hintere mediale Tricuspidalis- 
segel hervorgehen." 

Uber einen einheitlichen Klappenapparat bei Ostium atrioventrieulare 
commune schreiben Shiro Sato, M6nckeberg u. a. folgendes: In der 
Regel kommen vier Segel vor, aber die Anzahl 
variiert sehr bebr/~chtlieh. In  meinem Fall Grundf'orm Anormal#o/'m 

liegen fiinf Segel vor, verteilt auf zwei Haupt- 
segel. Shiro Sato schreibt: ,,Das rechte Ende 
der vorderen tt/~lfte des gespaltenen Aorten- 
segels der Mitralis steht beim Offenbleiben des 
Foramen ovale I in Verbindung mit dem vor- 
deren Segel der Trieuspidalis, wie dies sehon 
Rokitansky wiederholt betonte." So ist auch 
in diesem meinem Falle die Spalte beim Aus- 
bleiben der Vereinigung der vorderen und 
hinteren Endokardkissen so weir erhalten, 
dab die vordere H/~lfte der Mitralis (Abb: 2 
A.S.M.h.) direkt in das vordere SegeI der 
Tricuspidalis (Abb. 1 V.S.) fibergeht, w/ihrend 
die hintere Hs des Aortensegels der Mitralis 
sich selbst/~ndig an den hinteren Tell des Sep- 
turn ventriculorum anheftet, und nur teilweise 
in das hintere mediale Segel der TricuspidMis 
fibergeht, 

Die 1)ulmonalisstenose und die zentral teil- 
weise ausgebliebene Teilung des Truncus aorti- 
cus k6nnen im AnschluB an J. G. M6nckebergs 
Auffassung der Entwicklungsaberrationen, die 
in tier normalen Embryologie eintreten kSnnen, 
gut beleuchtet werden. So muB man dann in 
diesem Falle yon der Annahme ausgehen, dab 
die Rotation des Septum aortieum nur zu 

Abb. 4. Schema zur Erkl~rung 
der teilweise ausgebHebenen 
R o t a t i o n  u n d  der  Pulmonal is -  

s tenose  n~ch M6nvkeberg. 

etwa 100--110 ~ erfolgt ist, w/~hrend sie normal etwa 2250 betragen soll. 
Auch muB man mit M6nckeberg annehmen, da$ die Lage des Truneus- 
septums sich zu welt dorsal entwiekelte. Wie das mitgeteilte Schema 
(Abb. 4) zeigt, ffihrte die erstgenannte Aberration dazu, dag die Aorta 
aus der reehten Kammer hervorgeht, wie eben und normaliter die Pulmo- 
nalis. Die zweite Aberration bedingt dagegen, dag die Pulmonalis der 
Dimension naeh vM zu eng und klein entwickelt ist. 

Ich habe in der Literatur zahlreiche F~lle mit rechtsseitiger Ver- 
schiebung der Aorta, kombiniert mit subaortalem Defekte, angetroffen 
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und auch zahlreiche F~lle mit Ostium atrioventrieulare commune, ein- 
heitlichem Klappenapparat und Foramen ovale I persistens. Aber ieh 
habe keinen Fall mit s~mtliehen diesen HemmungsmiBbildungen auf 
einmal und dabei so schSn ausgebildet gefunden. Einige ~hnliche Fiille 
sind beschrieben worden, stammen aber yon Kindern, die sehon in den 
ersten Tagen ihres Lebens gestorben sind. Das M~dchen in meinem 
Falle ist jedoch 13 Jahrc alt geworden, ehe es starb. Nur karm man es 
eigenartig linden, da$ das M~dchen wirklich Treppen herauflaufen und 
im Hof herumlaufcn (nieht nur gehen) konnte, ohne Zeichen einer wirk- 
lichen Dyspnoe zu zeigcn. Ohne Zweifel liegt bier ein einzigartiger Fall 
vor. So mul3 man es auch als etwas sehr seltenes bezeiehnen, einen Fall 
mit Ostium atrioventrieulare commune zu linden, wo gleichzeitig das 
Septum atriorum so wohl ausgebildet ist, dai~ es schwer festzustellen 
ist, ob ein Foramen primum persistens noch existiert oder nicht, denn 
gew6hnlich gibt es bei diesen Fi~llen ein wohlausgebildetes Foramen 
primum, d. h. einen Defekt in Septum atriorum. Auch seheint es selten 
zu sein, dal3 die Pars muscularis des Septum ventriculorum so gut aus- 
gebildet ist wie in meinem Falle. 

Herxheimer schreibt in dem Kapitel fiber Pulmonalisstenose, dab die 
Aorta eine sehr verschiedene Lage haben kann. Sie kanr~ aus der linken 
Kammer, fiber dem Scptum ventrieulorum und sehliei~lieh aus der rechten 
Kammer hervorgehen. Er schreibt betreffs eines offenstehenden Ductus 
Botalli bei der Pulmonalisstenose, dab dies oft eine Begleiterscheinung ist. 

Man kann das Herz als ein Cor biloculare charakterisieren, wo das 
Septum atriorum und ventriculorum (Pars muscularis) normal entwickelt 
sind. Das Foramen interventriculare kann in diesem Falle als eine Kom- 
bination des Foramen Panizzae, des Ostium atioventriculare commune 
und eventuell eines ganz kleinen Foramen ovale I persistenz aafgefa~t 
werden. Die Pulmonalisstenose und das rechtsseitige Abgehen der Aorta 
lgBt sich nach dem modifizierten Einteilungsprinzip yon RoIcitans/cy 
(J. G. M6nc]ceberg) folgendermaBen klassifizicren : eine Pulmonalisstenose 
bei Rechtsste]lung dcr Aorta mit subaortalem Septumdefekte. 
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