(Aus dem pathologisch-anatomischen Institut der Universitit Wien
[Prov.-Leiter: Prof Dr. 4. Feller].)

Uber Defekte der rechten Lungenschlagader.
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(Eingegangen am 21. September 1936.)

Die im folgenden mitgeteilte Fehlbildung soll ein Beitrag zu den ganz
seltenen Fallen von volligem Feblen der rechten Lungenschlagader sein.
Bisher wurde ein Fall von Fraentzel beschrieben, bei dem bei einer gleich-
zeitig bestehenden Verbindung zwischen Arteria pulmonalis und Aorta
nur der linke Hauptast vom Stamm der Lungenschlagader abging,
wihrend der rechte durch ein direkt von der Aorta ascendens knapp
vor dem Bogen entspringendes Gefafl ersetzt wurde. Uber ein vollstén-
diges Fehlen der rechten Lungenschlagader berichtet Doering bei einem
8 Wochen alten Madchen; zur rechten Lunge fithrte bei ihm ein Ast der
Arteria anonyma, welcher wie ein normaler Lungenschlagaderast in
den Lungenhilus eintrat.

Krankengeschichte des Karolinen-Kinderspitales der Stadt Wien (auszugs-
weise) 1. 8 Wochen altes Madchen, Geburtsgewicht 3960 g. Seit der Geburt Atem-
beschwerden, sehr héufige, unregelméfBige Atemziige mit Einziehung der unteren
Brustkorbhélfte. Das Herz stark vergréfert, mitral konfiguriert, SpitzenstoB im
vierten Intercostalraum. Tone iiber der Spitze rein. Rechts, sowohl supra- als
infraclaviculdr ein lautes, blasendes, musikalisches Geriusch, das sich zum Herz-
rhythmus in kein bestimmtes Verhiltnis bringen 148t. Die Herztone und das eben
erwihnte Gerdusch auch am Riicken, vor allem paravertebral hérbar. Wenige Tage
vor dem Tod Zunahme der Atembeschwerden, Temperaturen bis 39°, Cyanose,
Bronchitis.

Klinische Diagnose. Kongenitales Vitium, Transposition der groBen Gefile,
Pneumonie, Lungenddem.

Anatomischer Befund (Sektions-Prot. Nr. 2671/35, Obduzent Brenner). Lungen
normal entwickelt, in den riickwartigen Anteilen beider Unterlappen landkarten-
formig begrenzte, bis miinzengrofe Atelektasen bei diffuser, schleimig-eitriger
Bronchitis. Das Herz gut doppelt so grofi wie die Leichenfaust, die Spitze von der
rechten Kammer gebildet. Wanddicke der rechten Kammer 0,7 cm, die der linken
0,6 cm. Das weitklaffende Foramen ovale etwa linsengro. Herzklappen unver-
andert.

Der Stamm der Lungenschlagader geht wie gewchnlich aus dem Conus
arteriosus der rechten Kammer hervor. Der linke Ast entspringt regel-
recht aus dem Stamm der Lungenschlagader, ein rechter fehlt jedoch
ganzlich. Der Ductus arteriosus Botalli offen und fiir eine etwa 2 mm

1 Tiir die Uberlassung der Angaben aus der Krankengeschichte sind wir dem
Primarius der Anstalt, Herrn Doz. Dr. Januschke, zu Dank verpflichtet.
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dicke Sonde eben noch durchgéingig. Normaler Verlauf der Lungenvenen.
Die aufsteigende Korperschlagader und ihr Bogen, ebenso seine grofien
Aste ohne Besonderheiten. Aus der Aorta thoracalis entspringt rechter-
seits in der Hohe des Abganges der dritten Intercostalarterie ein Gefal3
von etwa halber Aortenstarke (Abb. 1 und 2); es verlduft zunidchst in
leicht kranialer Richtung dorsal von der Speisershre, biegt dann iiber

Abb. 1. Abpormer Abgang der rechten Lungenschlagader aus der Aorta. Ansicht der
Brusteingeweide von hinten. #h Aorta thoracica, pd rechte Art. pulmonalis, oe Speisershe.

den rechten Stammbronchus, gewissermaflen auf diesem reitend, gegen
den Oberlappen der rechten Lunge ab und betritt den Lungenhilus wie
ein normaler Lungenschlagaderast. Die Aufzweigungen dieser Arterie
in der Lunge verhalten sich dabei ebenfalls genau so wie die einer normalen
Lungenschlagader; insbesondere entspricht die Lage der Gefalaste zu
den Bronchialverzweigungen ganz den gewthnlichen Verhaltnissen.
Bs herrschen also am Lungenhilus wieder normale Beziehungen zwischen
den hier ein- und austretenden Gebilden, nur das zufiilhrende arterielle
Gefall ist ungewohnlicher Herkunft.

Die rechte Lunge erhielt somit wihrend des Lebens fast rein arterielles
Blut. Die geringen Mengen sauerstoffarmen Blutes, die durch den offenen
Ductus arteriosus Botalli und das offene foramen ovale dem Aortenblut
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beigemengt wurden, fallt nicht weiter ins Gewicht. So lange in den ersten
Lebenstagen oder Wochen der Ductus arteriosus noch weiter offen war,
mag die rechte Lunge etwas gréflere Mengen auch vendsen Blutes erhalten
haben. In dem MaBe aber, als sich der Ductus verengte und dem Ver-
schluBf nahe kam, wurde die Zufuhr von venotsem Blut immer mehr
eingeschrinkt. Gewil} ist das auffillic lange Offenbleiben des Ductus
Botalli eine Folge der abnormen Kreislaufverhdltnisse und funktionell
bedeutungsvoll, wie spéter noch niher auszufithren sein wird.

Die entwicklungsgeschichtliche Deu-
tung des ungewdhnlichen Ursprunges
einer Lungenarterie aus der Aorta ist
schwierig und setzt eine genaue Kennt-
nis der normalen Entwicklungsvorginge
voraus.

Bekanntlich gehen wihrend der
normalen Entwicklung die Lungen-
schlagaderdste aus den beiden sechsten
Schlundbogenarterien hervor. Der peri-
phere Anteil des linken erhélt sich an-
ténglich als Ductus, spéater als Ligamen-
tum arteriosum Botalli, der der rechten
Seite geht schon frithzeitig zugrunde
und verschwindet vollig. Rechts ver-
liert sich auch der Zusammenhang der

' sechsten Schlundbogenarterie mit der
Abb. 2. Lineare Skizze der amatomi- g0 )en  Aortenwurzel. Im  weiteren
schen Verhéltnisse unseres Falles.
Punktiert: rechte abnorm abgehende Taufe der Entwicklung verschwindet
Lungenarterie, #r Trachea, ao Aorta, N .
ap Stamm der Art. pulmonalis. sodann derjenige Teil der rechten dor-
salen Aortenwurzel, der zwischen Ab-
gang der spiteren Arteria subclavia (sechste cervicale Segmentalarterie)
und seiner Vereinigungsstelle mit der linken dorsalen Aortenwurzel liegt.
Wihrend die Segmentalarterien, also auch die spétere Arteria subclavia
davernd eine feste Lagebeziehung zu den Ursegmenten der dorsalen
Kérperwand haben, verschieben sich das Herz und das ganze Schlund-
bogensystem mit den Eingeweidearterien in caudaler Richtung. Bei
Embryonen bis zu 5 mm Steil3-Scheitellinge liegt die ganze Reihe der
dorsalen Segmentalarterien ziemlich weit caudal von der Vereinigungs-
stelle der sechsten Schlundbogenarterie mit der dorsalen Aortenwurzel.
Bei einem 11,5 mm langen Embryo entspricht diese Stelle dem sechsten
oder siebenten dorsalen Segmentalgefi, aus denen die Stimme der
Arteria subolavia und der Arteria vertebralis entstehen (Abb. 3 2 und b).

Was die Deutung unseres Falles anlangt, so wire folgender Entwick-
lungsgang denkbar (Abb. 3 c¢). Von der rechten sechsten Schlund-
bogenarterie wire das zentrale Stiick entweder verddet oder nicht zur
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Entwicklung gekommen, wogegen — vielleicht als Folge davon — der
periphere Abschnitt gewissermalen als ein rechtsseitiger Ductus arteriosus

6. Schlundbogenarteric, s Art.subclavia, pd rechte, abnorm abgehende Lungenarterie. Zugrunde gegangene
GetaBanlagen schratfiert.

Abb. 3. Lineare Skizzen der Intwickiung der groBen Gefile nach dem Schema von Rathke-Hochstetter. & Normale
Entwicklung bei einem Embryo von etwa 9 mm SteiB-Scheitellinge. b Normale Entwicklung bei einemn Embryo

von 11 mm SteiB-Scheitellinge. ¢ Vermutliche Entwicklung der in Rede stehenden Fehlbildung. IV, V, VI: 4., 5.,

erhalten geblieben ware. Unterbleibt die Verédung der dorsalen Aorten-
wurzel zwischen sechster dorsaler Segmentalarterie und Einstrahlungs-
stelle in die gemeinsame dorsale Aorta, so entstiinde nach vollzogener
Verschiebung der Urspriinge der Segmentalarterien in kranialer Richtung
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ein GefidB, welches der ungewdhnlichen Lungenarterie unseres Falles
entsprechen wiirde. Ist diese Uberlegung richtig, so ist diese Arterie aus
einem Teil der rechten dorsalen Aortenwurzel und dem peripheren Stiick
der rechten sechsten Schlundbogenarterie entstanden. Der zwischen
sechster dorsaler Segmentalarterie und Einmiindungsstelle der sechsten
Schlundbogenarterie liegende Abschnitt der dorsalen Aortenwurzel
muf dann zugrunde gegangen sein, ein Vorgang, der einer Isthmusbildung
auf der rechten Seite — mit allerdings schlieBlich volligem Verschlufl
des GefaBes gleichkommt. In der auf die geschilderte Art entstandenen
Lungenschlagader kommt es dann — natiirlich nach vollzogenem Ver-
schlusse der dorsalen Aortenwurzel im Bereich dieses , Isthmus® — zu
einer Umkehr der Richtung des Blutstromes.

Die teratogenetische Terminationsperiode ist fiir unsere Fehlbildung
In einen sehr frithen Zeitpunkt der Entwicklung zu verlegen, jedenfalls
noch in den ersten Embryonalmonat. Bei Embryonen von 5,3 mm
Steili-Scheitellinge sind die beiden sechsten Schlundbogenarterien
vollstindig entwickelt. Wahrend sich aber im Laufe der Entwicklung
die linke sechste Schlundbogenarterie weiter ausbildet und an Umfang
zunimmt, entwickelt sich die rechte sehr bald wieder zuriick, erscheint
bel Embryonen von 11 mm Steill-Scheitellinge bereits merklich enger
und bei solchen von 12,5 mm endlich ganz unterbrochen (Abb. 3 b).
Die Entstehung der geschilderten Fehlbildung wire demnach in die
Wachstumsperiode zwischen 5,3 mm und 12,5 mm Steifi-Scheitellinge
zu verlegen.

Die Verianderungen am Herzen (Hypertrophie der rechten Kammer)
miissen auf die ungewohnlichen Kreislaufverhéltnisse zuriickgefiihrt
werden. Die rechte Herzkammer wirft eine Blutmenge in die Lungen-
schlagader, welche fiir beide Lungen berechnet ist, in unserem Falle nur
in die linke Lunge gelangen kann, sonst aber nur durch den Ductus
Botalli AbfluB in die Aorta findet. Vielleicht ist das lange Offenbleiben
des Ductus arteriosus auf diese dauernde stirkere funktionelle Bean-
spruchung zuriickzufithren. Die Wandverdickung der rechten Herz-
kammer und Ausweitung der ganzen rechten Herzhilfte findet so auch
in dem starken Widerstand, den diese wegen des Fehlens der rechten
Lungenschlagader zu iiberwinden hat, ihre Erklarung.

Wihrend ein Fehlen des linken Astes der Lungenschlagader mehrfach
beobachtet werden konnte (Herxheimer, Vierordt, Fiirst, Dickson),
liegen iiber ein Fehlen des rechten Astes nach Angaben von Jores bisher
nur die beiden eingangs erwihnten Beobachtungen von Fraenfzel und
Doering vor. Der Fall Doerings dhnelt dabei weitgehend dem von uns
mitgeteilten.

Bei ihm handelt es sich um ein 8 Monate altes Midchen, das an einer beider-

seitigen Bronchopneumonie verstarb. Bei der Leichensffnung erwies sich das
Herz bedeutend gréBer als die Leichenfaust, seine Spitze von der rechten Kammer
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gebildet. Die Wand des rechten Ventrikels 7,5 mm, die des linken 4 mm dick. Die
ganze rechte Herzhélfte erheblich erweitert. Die Klappen zart, das Foramen ovale
geschlossen. Der Ductus arteriosus Botalli weit offen. Vom Aortenbogen geht am
Ubergang von der Arteria anonyma zur Arteria subeclavia dextra ein GefaB von
durchschnittlich 4 mm Durchmesser ab, welches zur rechten Lunge zieht und sich
am Hilus wie eine regelrecht angelegte und entwickelte Lungenschlagader aufteilt.
Die linke Lunge merklich groBer als die rechte, welche die GroBe und das Volumen
einer normalen Lunge eines Neugeborenen hat. Doering erklirt die ungewshnliche
Lungenarterie als persistierenden distalen Sprof der rechten sechsten Schlund-
bogenarterie, welche im ganzen wohl richtig angelegt gewesen sein mul, doch ist
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Abb. 4. Lineare Skizze der Entwicklung im Abb. 5. Schematische Darstellung des Trun-
Falle Doerings. pd rechte, abnorm cusart. com. und der Arterienverzweigungen
abgehende Lungenarterie. im Falle Wirths. (Nach Feller.)

durch Vertauschung des ererbten Wachstumsfaktors ihr proximaler Abschnitt statt
des distalen zugrunde gegangen.

Was das Verhalten der rechten dorsalen Aortenwurzel in diesem Fall
anlangt, so mull angenommen werden, dal} sich diese nur bis zur Ein-
miindung der rechten sechsten Schlundbogenarterie und nicht — wie
unter normalen Verhidltnissen — bis zur Abgangsstelle der sechsten
Segmentalarterie zuriickbildete: Auf diese Weise blieb also eine Ver-
bindung zwischen der vierten und dem peripheren Abschnitt der rechten
sechsten Schlundbogenarterie zeitlebens bestehen. Kine von uns ange-
fertigte Skizze soll die Verhiltnisse im Falle Doerings veranschaulichen
(Abb. 4). Der Befund am Herzen unseres Falles stimmt mit dem Doerings
weitgehend iiberein, was bei den gleichen funktionellen und mechanischen
Bedingungen fiir die Herzarbeit in beiden Fillen verstdndlich ist. Von
Interesse ist auch der auifallende Unterschied in der GréBe und dem
Volumen beider Lungen; Doering fithrt das Zuriickbleiben der rechten
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Lunge im Wachstum auf den fehlenden chemisch-mechanischen Wachs-
tumsreiz zuriick, da ja diese Lunge zeitlebens nur arterielles Blut erhielt
und somit sozusagen keine Arbeit zu leisten hatte. Dal} in unserem Fall
ein deutlich merkbarer Unterschied zwischen den beiden Lungen fehls,
ist bei der wesentlich kiirzeren Lebensdauer verstdndlich. Die verschiedene
funktionelle Beanspruchung beider Lungen konnte in den 8 Lebens-
wochen morphologisch noch keinen sichtbaren Ausdruck finden.

Der von Jores als hierher gehérig zitierte Fall Fraentzels mit Fehlen
der linken Lungensechlagader gehért zur Gruppe der Fille von Persistenz
des Truneus arteriosus communis, bei welchen wiederholt ein-  oder
doppelseitige Defekte der Lungenschlagadern beobachtet wurden.

In dem Falle Fraenizels, wo bei einer 22jahrigen Frau nur der linke Hauptast
der Lungenschlagader regelrecht abging, wihrend der rechte durch ein direkt von
der Aorta ascendens entspringendes Gefall ersetzt wurde, bestand iiberdies eine
kreisrunde Verbindung von 12 mm Durchmesser zwischen Aorta und Arteria
pulmonalis knapp oberhalb der Klappen; der Autor halt es fir unméglich, diesen
Fall anatomisch aufzuklaren.

Wir glauben diese Fehlbildung als unvollkommene Persistenz des
Truncus arteriosus communis deuten zu sollen. Im Zusammenhang damit
mulb sich wohl auch der Abgang der rechten sechsten Schlundbogenarterie
von dem eben nur unvollsténdig unterteilten Truncus arteriosus communis
erhalten haben. Die anatomischen Verhiltnissé im Falle Fraentzels
veranschaulicht am besten die nebenstehende, einer Arbeit Fellers
entnommene Skizze eines Falles von vollkommener Persistenz des
Truncus arteriosus communis mit fehlender rechter Arteria pulmonalis
von Wirth (Abb. 5). Abgesehen von der Truncuspersistenz gleicht dieser
Fall (mit rechtsldufigem Aortenbogen) spiegelbildlich ganz dem Falle
von Fraentzel.

Auch beiderseitiges Fehlen der Lungenschlagader ist in einem Falle
von Truncuspersistenz beobachtet (Hiilse zit. nach Feller).

Zusammenfassung.

Mitteilung eines Falles von vollstindigem Fehlen des rechten Lungen-
schlagaderastes.  Gegeniiberstellung dieses Falles mit anderen im
Schrifttum aufgefundenen. Derartige Fehlbildungen sind durch abnorme
Entwicklungsvorginge im Bereich der rechten sechsten Schlundbogen-
arterie zu erkliren. Der Zweig aus der Aorta thoracica im mitgeteilten
Fall ist aus einem Teil der rechten dorsalen Aortenwurzel und dem
peripheren Anteil der sechsten rechten Schlundbogenarterie entstanden.
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