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Die im folgenden mi tge te i l t e  Feh lb i ldung  soll ein Bei t rag  zu den ganz 
sel tenen Fi i l len yon  vSlligem Feh len  der  rech ten  Lungenseh lagader  sein. 
Bisher  wurde  ein Fa l l  yon  Fraentzel beschrieben,  bei  dem bei  einer gleich- 
zeit ig bes tehenden  Verb indung  zwischen Ar t c r i a  pulmonal i s  und  A o r t a  
nu t  der  l inke Hauiotas t  yore  Stature  der  Lungensch lagader  abging, 
wghrend  der  rechte  du tch  ein d i rek t  yon  der  A o r t a  ascendens k n a p p  
vor  dem Bogen en tspr ingendes  Gel/~g erse tz t  wurde.  Uber  ein vcllst/~n- 
diges Feh len  der  rech ten  Lungenschl~gader  be r i ch te t  Doering bei  e inem 
8 Wochen  Mten M~tdchen; zur r ech ten  Lunge f t ihr te  bei  ihm ein As t  der  
Ar te r i~  a n o n y m a ;  welcher wie ein normMer Lungensch lagaderas t  in 
den Lungenhi lus  e in t ra t .  

Kranlcengeschichte des Karolinen-KinderspitMes der Stadt Wien (auszugs- 
weise) 1. 8 Wochen Mtes Mgdchen, Geburtsgewicht 3960 g. Seit der Geburt Atem- 
beschwerden, sehr h/~ufige, unregelmggige Atemztige mit Einziehung der unteren 
Brustkorbh/~lfte. ])as Herz stark vergrSgert, mitrM konfiguriert, SpitzenstoB im 
viertea IntercostMr~um. TOne fiber der Spitze rein. l~echts, sowohl supra- als 
infr~cluvicul~r ein lautes, blasendes, musikMisches Ger~tusch, das sich zum Herz- 
rhythnms in kein bestimmtes Verhgltnis bringen lggt. Die Herzt6ne und d~s eben 
erwghnte Ger~tusch aueh am Rficken, vor Mlem paravertebrM h6rbar. Wenige Tage 
vor dem Tod Zun~hme der Atembeschwerden, Temperaturen bis 39 ~ Cyanose, 
Bronchitis. 

Klinisehe Diagnose. KongenitMes Vitium, Transposition der grogen Gef~ge, 
Pneumonie, Lungen6dem. 

Anatomischer Be[und (Sektions-Prot. Nr. 2671/35, Obduzent Brenner). Lungen 
normal entwickelt, in den riickw~trtigen Anteilen beider Unterlappen landkarten- 
f6rmig begrenzte, bis Iniinzengroge Atelektasen bei diffuser, sehleimig-eitriger 
Bronchitis. Das Herz gut doppelt so grog wie die Leichenf~ust, die Spitze yon der 
reehten Kammer gebildet. Wanddicke der rechten Kammer 0,7 era, die der linken 
0,6 era. 1)as weitklaffende Foramen ovale etwa linsengrog. J-Ierzklappen unver- 
gndert. 

Der  S t a m m  der  Lungenschlagader geht  wie gewShnlich aus dem Conus 
~rter iosus der  rech ten  l<ammer  hervor .  Der  l inke As t  en t sp r ing t  regel- 
r ech t  aus dem Sta ture  der  Lungenschlagader ,  ein rech te r  fehl t  jedoch 
ggnzlich. Der  Ductus  ar te r iosus  Bota l l i  often und  lfir eine e twa 2 m m  

1 Ffir die l~berlassung der Angaben aus der Krankengeschiehte sind wir dem 
Primarius der AnstMt, Herrn Doz. Dr. JanuscMce, zu ]Dank verpflichtet. 
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dicke Sonde eben noch durchg/~ngig. NormaIer Verlauf der Lungenvenen. 
Die aufsteigende KSrperschlagader und ihr Bogen, ebenso seine grogen 
:~xste ohne Besonderheiten. Aus der Aorta thoracalis entspringt reehter- 
seits in der H6he des Abganges der dritten Intereostalarterie ein Gef/s 
yon etwa halber Aortenst/~rke (Abb. 1 und 2); es verl/~uft zun/~ehst in 
leieht kranialer Riehtung dorsal yon der SpeiserShre, biegt dann fiber 

Abb,  1. A b n o r m e r  A b g a n g  der  r e c h t e n  L m a g e n s e h l a g a d e r  aus  tier Aor ta .  Ans i ch t  der  
Brustein2"eweide Yon h in ten ,  lh A o r t a  thorac ica ,  pd r e c h t e  Ar t .  pu lmonal i s ,  oe Speiser6he.  

den rechten Stamrabronehus, gewissermagen auf diesem reitend, gegen 
den Oberlappen der reehten Lunge ab und betritt den Lungenhilus wie 
ein normaler Lungensehlagaderast. Die Aufzweigungen dieser Arterie 
in der Lunge verhalten sieh dabei ebenfalls genau so wie die einer normalen 
Lungensehlagader; insbesondere entsprieht die Lage der Gef/tNiste zu 
den Bronehialverzweigungen ganz den gew6hnlichen Verh/~ltnissen. 
Es herrsehen also am Lungenhilus wieder normale Beziehungen zwisehen 
den hier ein- und austretenden Gebilden, nur das zufiihrende arterielle 
Gefs ist ungew6hnlieher Herkunft. 

Die reehte Lunge erhielt somit ws des Lebens fast rein arterielles 
Blur. Die geringen Mengen sauerstoffarmen Blutes, die dm'ch den offenen 
Ductus arteriosus Botalli und das offene foramen ovale dem Aortenblut 
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beigemengt wurden, f~llt nieht welter ins Gewicht. So lange in den ersten 
Lebenstagen oder Woehen der Ductus arteriosus noch welter often war, 
mag die rechte Lunge etwas grSBere 3/Iengen auch venSsen Blutes erhalten 
haben. In dem MaBe abet, als sieh der Duetus verengte und dem Ver- 
schlul3 nahe kam, wurde die Zufuhr yon ven6sem Blur immer mehr 
eingeschr/tnkt. GewiB ist das auffs lange Offenbleiben des Duetus 
Botalli eine Folge der abnormen Kreislaufverhgltnisse und funktionell 
bedeutungsvoll, wie sparer noeh ngher auszuf/ihren sein wird. 
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Abb. 2. L ineare  Skizze der  ana tomi -  
sehen Verh~l tnisse  unseres  Falles.  

Ptmktierl~: r eeh t e  a b n o r m  abgehende  
Lungena r t e r i e ,  t r  Trachea ,  ao Aorta ,  

ap  S t a m m  der  Ar t .  pulmonal is .  

Die entwieklungsgeschichtliehe I)eu- 
tung des ungew6hnliehen Ursprunges 
einer Lungenarterie aus der Aorta ist 
schwierig und setzt eine genaue Kennt- 
his der normalen Entwicklungsvorg~nge 
v o r a u s .  

Bekanntlich gehen w/~hrend der 
normalen Entwicklung die Lungen- 
schlagaderaste aus den beiden seehsten 
Sehlundbogenarterien hervor. Der loeri- 
phere Anteil des linken erhs sieh an- 
fanglich als Ductus, sp/iter als Ligamen- 
turn arteriosum Botalli, der der rechten 
Seite geht schon friihzeitig zugrunde 
und "r v611ig. Reehts ver- 
liert sich auch der Zusammenhang der 
sechsten Schlundbogenarterie mit der 
dorsalen Aortenwurzel. Im weiteren 
Laufe der Entwieklung verschwindet 
sodann derjenige Tell der rechten dor- 
salen Aortenwurzel, der zwischen Ab- 

gang der sp/tteren Arteria subclavia (seehste cervicale Segmentalarterie) 
und seiner Vereinigungsstelle mit der linken dorsalen Aortenwurzel liegt. 
W/thrend die Segmentalarterien, also auch die sps Arteria subclavia 
dauernd eine feste Lagebeziehung zu den Ursegmenten der dorsalen 
K6rperwand haben, versehieben sieh das I-Ierz und das ganze Sehlund- 
bogensystem mit den Eingeweidearterien in eaudaler Richtung. Bei 
Embryonen his zu 5 mm SteiB-Seheitell~nge liegt die ganze Reihe der 
dorsalen Segmentalarterien ziemlich weir caudal yon der Vereinigungs- 
stelle der sechsten Schlundbogenarterie mit der dorsalen Aortenwurzel. 
Bei einem 11,5 mm langen Embryo entspricht diese Stelle dem seehsten 
oder siebenten dorsalen Segmentalgef/~B, aus denen die St/~mme der 
Arteria subelavia und der Arteria vertebralis entstehen (Abb. 3 a und b). 

Was die Deutung unseres Falles anlangt, so w/~re folgender Entwick- 
lungsgang denkbar (Abb. 3 e). Von der rechten sechsten Schlund- 
bogenarterie w/~re das zentrale Stiick entweder ver6det oder nicht zur 
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Entwieklung gekommen, wogegen - -  vielleieh~ Ms Folge d~von - -  der 
periphere AbschnitL gewissermagen als ein reehtssei~iger Duetus arteriosus 
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erhalten geblieben w/~re. Unterbleibt die Ver6dung der dorsMen Aorten- 
wurzel zwisehen seehster dorsaler Segmentalarterie und Einstrahlungs- 
stelle in die gemeinsame dorsale Aorta, so entsttinde naeh vollzogener 
Verschiebung der Ursprtinge tier SegmentMarterien i~1 krgnialer Rich~ung 
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ein Gefs welches der ungew6hnliehen Lungenarterie unseres Falles 
entspreehen wiirde. I s t  diese ~)berlegung riehtig, so ist diese Arterie aus 
einem Teil der reehten dorsalen Aortenwurzel und dem peripheren Sttick 
der rechten seehsten Schlundbogenarterie entstanden. Der zwischen 
seehster dorsaler Segmentalarterie und Einmfindungsstelle der sechsten 
Sehlundbogenarterie liegende Absehnitt  der dorsalen Aortenwurzel 
mug dann zugrunde gegangen sein, ein Vorgang, der einer Isthmusbildung 
auf der reehten Seite - -  mit  allerdings sehliel31ieh vSlligem Versehlug 
des Gefages gleichkommt. In der auf die gesehilderte Art entstandenen 
Lungensehlagader kommt  es dann - -  natiirlich n~eh vo]lzogenem Ver- 
sehlusse der dorsalen AortenwurzeI im Bereieh dieses , ,Isthmus" - -  zu 
einer Umkehr  der Richtung des Blutstromes. 

Die teratogenetisehe ~'ermination3periode ist fiir unsere Fehlbildung 
in einen sehr frfihen Zeitpunkt  der Entwicklung zu verlegen, jedenfalls 
noeh in den ersten Embryonalmonat .  Bei Embryonen yon 5,3 m m  
Steil?-Scheitellgnge sind die beiden seehsten Seh[undbogenarterien 
vollst~ndig entwiekelt. Ws sich aber im Laufe der Entwieklung 
die linke sechste Sehlundbogenarterie welter ausbildet und an Umfang 
zunimmt, entwiekelt sieh die reehte sehr bald wieder zurtiek, erseheint 
bei Embryonen yon 11 mm Steil3-Scheitell~nge bereits merklieh enger 
und bei solehen yon 12,5 mm endlieh ganz unterbrochen (Abb. 3 b). 
Die Entstehung der gesehilderten Fehlbildung wS~re demnaeh in die 
Waehstumsperiode zwisehen 5,3 mm und 12,5 mm Steig-Scheitells 
zu verlegen. 

Die Vergnderungen am Herzen (Hypertrophie der reehten Kammer)  
m/issen auf die ungew6hnlichen Kreislaufverhgltnisse zuriickgefiihrt 
werden. Die reehte Herzkammer  wirft eine Blutmenge in die Lungen- 
schlagader, welche fiir beide Lungen berechnet ist, in unserem Falle nur 
in die linke Lunge gelangen k~nn, sonst aber nut dutch den Duetus 
Botalli AbfluB in die Aorta findet. Vielleicht ist das lange Offenbleiben 
des Ductus arteriosus auf diese dauernde stgrkere funktionelle Bean- 
spruchung zuriiekzuftihren. Die Wandverdickung der rechten Herz- 
k~mmer und Ausweitung der g~nzen rechten Herzh/~lfte finder so aueh 
in dem sCarken Widerstand, den diese wegen des Fehlens der rechten 
Lungensehlagader zu iiberwinden hat, ihre Erklgrung. 

W/ihrend ein Fehlen des linken Astes der Lungenschlagader mehrfach 
beobachtet  werden konnte (Herxheimer, Vierosdt, Fiirst, Dic]cson), 
liegen fiber ein Fehlen des rechten Astes naeh Angaben yon Jores bisher 
nur die beiden eingangs erw~hnten Beobachtungen yon Fraentzd und 
Doering vor. Der Fall Doerings ~thnelt dabei weitgehend dem yon uns 
mitgeteilten. 

Bei ihm handelt es sieh um ein 8 Monate altes M/idchen, das an einer beider- 
sei~igen Bronchopneumonie verstarb. Bei der LeichenSffnung erwies sich das 
I-Ierz bedeu~end gr6t3er als die Leiehenf~us~, seine Spitze yon der reeh~en Kammer 
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gebildet. Die Wand des rechten Ventrikels 7,5 mm, die des linken 4 mm dick. Die 
ganze rechte Herzh~lfte erheblich erweitert. Die Klappen zart, das Foramen ovale 
gesehlossen. Der Ductus arteriosus Botalli welt often. Vom Aortenbogen geht am 
~bergang von der Arteria anonyma zur Arteria subclavia dextra ein Gef~f~ yon 
durchschnittlieh 4 mm Durehmesser ab, welches zur rechten Lunge zieht und sieh 
am Hilus wie eine regelrecht angelegte und entwickelte Lungenschlagader a, ufteilt. 
Die linke Lunge merklich grSl~er als die rechte, welehe die GrSl3e und das Volumen 
einer normalen Lunge eines Neugeborenen hat. Doering erklart die ungewShnliche 
Lungenarterie als persistierenden distalen Sprol~ der rechten sechsten Schlund- 
bogenarterie, welche im ganzen wohl richtig angelegt gewesen sein mu$, doch ist 

pd 

Abb. 4. L[neare  Skizze tier Engwick lung  im 
F~lle Doerings. ~d r ech te ,  ~ b n o r m  

~bgehende  Lungengrf~erie. 

Abb. 5. Schemat i sche  Dars te l lung  des Trun-  
cus a r t .  com.  und  tier Ar te r i enverzwcigungen  

i m  Fglle Wirths. (Nach Feller.) 

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

W a s  das  Verha l t en  der  rech ten  dorsa len  Aor tenwurze l  in diesem Fa l l  
an lang t ,  so mud  angenommen  werden,  d~l~ sich diese nur  bis zur Ein-  
mf indung der  rechgen sechsten Sch lundbogenar te r ie  und  n ich t  - -  wie 
un te r  normalen  Verha l tn i ssen  - -  bis zur Abgangss te l le  der  sechsten 
Segmenta la r t e r i e  zurf ickbi ldete :  Auf  diese Weise  blieb also eine Ver- 
b indung  zwischen der  v ie r t en  und  dem per ipheren  Abschn i t t  der  rechten  
sechsten Schlundbogenar te r ie  zei t lebens bestehen.  Eine  yon uns ange- 
fe r t ig te  Skizze soll die Verh~l tnisse  im Fal le  Doerings veranschaul ichen  
(Abb. 4). Der  Befund am Herzen  unseres  Fa l les  s t i m m t  mi t  dem Doerings 
wei tgehend i iberein,  was bei  den gleichen funkt ionel len  und  mechanischen 
Bedingungen  ftir die He rza rbe i t  in be iden  F~l len  vers tgndl ich  ist.  Von 
In te resse  is t  auch  der  auffal lende Unte r sch ied  in der  GrS~e und  dem 
Volumen be ider  Lungen;  Doerir, g f~ihr~ dz~s Zur t ickble iben der  r ech ten  
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Lunge im Wachstum au~ den fehlenden chemisch-mechanisehen Waehs- 
tumsreiz zurtick, da ja diese Lunge zeitlebens nut  arterielles Blur erhielt 
und somit sozusagen keine Arbeit zu leisten hatte. Dal~ in unserem Fall 
ein deutlich merkbarer  Unterschied zwisehen den beiden Lungen fehlt, 
ist bei der wesentlich kfirzeren Lebensdauer verstiindllch. Die verschiedene 
funktionelle Beanspruchung beider Lungen konnte in den 8 Lebens- 
wochen morphologisch noeh keinen sichtbaren Ausdruck linden. 

Der yon Jores als hierher gehSrig zitierte Fall Fraentzels mit Fehlen 
tier linken Lungenschlagader gehSr~ zur Gruppe der F~lle yon Persistenz 
des Truncus arteriosus communis, bei welchen wiederholt e i n - o d e r  
doppe]seitige Defekte der Lungenschlagadern beobachtet  wurden. 

In dem Falle Fraentzels, wo bei einer 22j~hrigen Frau nut der ]inke Haupt~ast 
der Lungenschlagader regelrecht abging, wahrend der rechte durch ein direkt yon 
der Aorta ascendens entspringendes Gefa[~ ersetzt wurde, bestand iiberdies eine 
kreisrunde Verbindung yon 12 mm Durchmesser zwischen Aorta und Arteria 
pulmonalis knapp oberhalb der Klappen; der Autor halt es ftir unm6glich, diesen 
Fall anatomisch ~ufzukl~ren. 

Wir glauben diese Fehlbildung als unvollkommene Persistenz des 
Truneus arteriosus communis deuten zu sollen. I m  Zusammenhang damit  
toni] sich wohl auch der Abgang der reehten seehsten Schlundbogenarterie 
-con dem eben nur unvollstandig unterteilten Truneus arteriosus communis 
erhalten haben. Die anatomisehen Verh~ltniss~ im Falle F~'aentzels 
veransehaulicht am besgen die nebenstehende, einer Arbeit Fellers 
entnommene Skizze eines Falles "~on volIkommener Persistenz des 
Truncus arteriosus communis mit  fehlender rechter Argeria pulmonalis 
yon Wirth (Abb. 5). Abgesehen yon der Truncuspersistenz gleicht dieser 
Fall (mit reehtsl~ufigem Aortenbogen) spiegelbildlieh ganz dem Falle 
yon Fraentzel. 

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

Zusammenfassung, 
Mitteflung eines Falles yon vollstS~ndigem Fehlen des rechten Lungen- 

sehlagaderastes. Gegenfiberstellung dieses Falles mit  anderen im 
Schrift tum aufgefundenen. Derartige Fehlbfldungen sind dureh abnorme 
Entwieklungsvorgi~nge im Bereieh der reehten sechsten Sehlundbogen- 
arterie zu erkl~ren. Der Zweig aus der Aorta thoraeiea im mi~geteilten 
FM1 ist aus einem Teil der rechten dorsalen Aortenwurzel und dem 
peripheren Anteil der sechsten reehten Sehlundbogenarterie entstanden. 
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