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Uber einen Fall von trichterformiger
Tricuspidalklappe (Ebstein’sche Krankheit)
- mit offenem Foramen ovale.

Von
Dr. A. Zink, Davos.
Mit 3 Abbildungen und einem Schema.
(Eingegangen am 15. Dezember 1936.)

MiBbildungen der Tricuspidalklappe sind ein so seltener Befund, daf3
jeder einzelne Fall geeignet ist, unser Wissen um das Zustandekommen
derartiger Verdnderungen zu vertiefen. Dariiber hinaus scheint uns der
nachstehend beschriebene Fall einer ausfiihrlichen Verdtfentlichung wert,
erstens weil wir iiberzeugt sind, daB es sich um eine echte Milbildung und
nicht um die Folgen einer foetalen Endokarditis handelt; vor allem aber
glauben wir, bei unserem Fall im Zusammenhang mit anderen ahnlichen
beschriebenen Féllen neuerdings eine gewisse Gleichférmigkeit der MiB-
bildung feststellen zu konnen, der mdglicherweise eine GesetzmiBigkeit
der Entwicklung zugrunde liegt, die aufzuspiiren zur  Erweiterung
unserer Kenntnis der Entwicklungsmechanik von Wert sein kann.

Krankengeschichte. - Es handelt sich um einen 19jihrigen Kranken. Von
fritheren Krankheiten ist nichts bekannt. 5 Jahre vor der Einlieferung traten die
ersten Beschwerden auf: Nase, Lippen und Ohren waren meist cyanotisch. Die
Beschwerden wurden langsam stirker und 1 Jahr vor der Aufnahme litt er unter
Herzschmerzen, Kopfschmerzen und Schmerzen, die in die rechte Schulter und
Hand ausstrablten. Schwere Dysproe. Spiter kam Fufiddem hinzu. Einige Monate
vor der Aufnahme ofter Bewuftlosigkeit und epileptiforme Anfille mit ZungenbiB.

Bei der Aufnahme fallt die sehr schwere Acrocyanose auf. Trommelschligel-
finger. Auf dem rechten Auge Amaurosis. Keine Odeme. Herz: Kein SpitzenstoB,
im 2. Zwischenrippenraum kleine Pulsation. Perkussion: Herzkonturen vergrifert.
Relative Dampfung oben an der 3. Rippe, links ein Querfinger breit auBerhalb der
Mammillarlinie, rechts 2 Querfinger breit auflerhalb des Sternums. Auskultation:
Uberall systolisches Gerdusch mit Maximum an der Pulmonalis.

Temperatur: Normal. Biweif: +-+-+. Esbach: 19/y. Puls: Rhythmisch 72.
Bliithild: R. 7450000, W. 6100, Hb. 130%, F. 1. 0,8. Blutdruck: 120/105 RR.

Im Lauf der Behandlung trat auf Digitalis hin eine leichte Besserung im Befinden
ein. Nach einiger Zeit jedoch kamen wieder Odeme. Der Blutdruck stieg auf 150/80,
Puls 100, Temperatur 38°, zuweilen Pulsus bigeminus, zunehmende Dyspnoe.
Esbach 20/, Tod am 31. 8. 29.

Klinische Diagnose. Vitium cordis congenitum. Ductus Botalli
apertus. Endocarditis recurrens. ‘

Sektionsdiagnose. Tuberculosis miliaria acuta. Tubercula miliaria
pulmonum, renum, lienis et hepatis. Tuberculosis caseosa partim fibrosa
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apicis pulmonis sinistri. Pleuritis fibrinosa lateris utriusque. Epen-
dymitis et prostatitis caseosa tuberculosa. Nephritis papillaris tuber-
culosa. Tuberculum solitarium magnitudinis nucis juglandis ad regionem
gyri centralis hemispheri sinistri cerebri. Pulmo dexter 5 partibus,
pulmo sinister 2 partibus, Cyanosis maioris gradus. Thrombosis venarum
periprostaticorum. Trommelschligelfinger.
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Abb. 1. Rechter Vorhof und rechte Kammer seitlich aufgeschnitten. Die in den Ventrikel
herabhingende trichterfdrmige Membran unersffnet.

Herzbefund.

(Die Zahlen in Klammern sind Durchschnittszahlen nach Réssle-Roulet.)
Gewicht des in Formalin gehirteten Herzens 440 g (285 g). Das ganze Herz
scheint hypertroph, bietet aber sonst duBerlich keine Besonderheiten.

Das linke Herz ist normal gebildet. Die Aortentffnung mift 52 mm (54,2 mm).
Die Klappen sind zart und zum Teil gefenstert. Die Koronarienabgénge an den
itblichen Stellen. Die Innenwand der Koronarien glatt und spiegelnd, Das linke
Herzohr ist eher klein. Das Ostium venosum hat einen Umfang von 50 mm (95 mm).
Die Mitralklappen sind zart, die Chordae gut entwickelt. Die Wandstarke der
linken Kammer betrigt 12—15 mm (10—12 mm). Keine Dilatation.

Das rechte Herz weist eine hochgradige Dilatation auf. Das rechte
Herzohr ist hypertrophisch und dilatiert. Die Wandstirke betrigt
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hier 3—4 mm. Das Herzohr hat reichlich Trabekeln, wihrend die Innen-
wand des rechten Vorhofs sonst iiberall glatt und spiegelnd ist. Das
Foramen ovale ist offen, sein Durchmesser betrigt in kraniccaudaler
Richtung 22 mm, in sagittaler Richtung 16 mm. Das vendse Ostium hat
einen Umfang von 195 mm (110,2 mm). Die Wandstirke der Kammer
betrigt ebenfalls 4 mm. Die Pulmonaliséffnung ist 70 mm (64 mm)

Foramen ovale
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Septumplatte des Trichters
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Abb. 2. Rechter Vorhof und rechte Kammer mit der trichterférmigen Membran von der
Vena cava aus seitlich aufgeschnitten.

groB, der Conus pulmonalis arteriosus 160 mm. Die Pulmonalklappen
sind zart und ohne Besonderheit. Die hintere Klappe ist gefenstert.
Die Wandstirke betrigt im Conus arteriosus pulmonalis 4 mm.

Nach Aufschneiden des Conus und der Arteria pulmonalis zeigt sich
die Tricuspidalis als ein 50—60 mm langer, nach unten zu sich etwas
verjiingender Trichter, der im rechten Ventrikel herunterzieht (Abb. 1
u. 2). Der obere Ansatz entspricht dem Annulus fibrosus. Das Ostium
venosum hat einen Breitendurchmesser von 75 mm und einen sagittalen
Durchmesser von 50 mm. Die entsprechenden MaBe am Ansgang des
Trichters sind 40 mm und 30 mm. An der Septumseite ist der Trichter
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nach dem Conus pulmonalis zu breit offen (Abb. 3). Diese Offnung stellt
ein mit der Spitze nach oben und der Basis nach unten gerichtetes, etwas
abgerundetes Dreieck dar. Dieses ist in der Spitze 48 mm hoch, seine
40 mm breite Basis wird von einer 12 mm breiten bandférmigen Briicke
gebildet, die von dem dem Septum anliegenden Teil der Klappe ausgeht
und die gleiche zarte, doch etwas muskuldsere Struktur hat, wie die

Pulmonalis

Membran

= Muskelbalken

Dreieckige Offnung

Briicke

Abb. 3. Der aufgeschnittene Conus pulmonalis zeigt die trichterfdrmige Membran mit der
bandférmigen Briicke von der Riickseite.

Klappe selbst. Diese Briicke ist mit dem gegeniiberliegenden vorderen
Klappenteil nur durch sehr zarte Sehnenfiden verbunden.

Das freie Ende der Klappe und der Rand der Offnung hat einen feinen
Muskelwulst. Typische Papillarmuskeln sind nicht vorhanden. Zahl-
reiche zwirnartige Muskelfiden durchziehen den unteren Teil der Kammer.
" Mehrere davon sind 2—4 mm dick und gehen zum freien mit Muskelwulst
. durchzogenen Rand der trichterférmigen Klappe. An der Grenze Kammer
 und Pulmonalis lduft — wo das Septum in die Pulmonalis iibergeht,
i also am hinteren Teil der Pulmonalis — ein gréBerer ungefihr 1 cm
* dicker Muskelwulst entlang. Dieser zieht etwas schrig nach oben zum
Annulus fibrosus und bildet hier einen Teil der Wand. Nach unten zu,
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wo er sich papillarmuskelihnlich verbreitert, liegt er der Wand zwar
dicht an, doch 148t sich hier z. B. eine Pinzette zwischen ihm und der
Wand ohne weiteres durchfithren. Feine Chordae tendineae ziehen von
diesem Muskelbalken zum hinteren, dem Septum anliegenden freien Ende
der dreieckigen Offnung. Sonst sehen wir einige Chordae auch am freien
Ende der Klappe, die aber ganz unregelmiBig verlaufen und nirgends
in Papillarmuskeln enden. Die Faden sind teilweise muskulss. Nach Auf-
schneiden der vorderen Wand des Trichters kann man feststellen, daB
eine etwa 60 mm lange, hintere Platte des Trichters dem Septum ventri-
culorum fest anliegt. Pulmonalwirts kann man diese Platte ungefahr
in einer Breite von 25—30 mm, 5—6 mm hoch von der Muskulatur
abheben; dort, wo die kleinen Chordae zum anormalen Muskelwulst
ziehen. Weiteres Abheben wird durch feine Chordae verhindert. Von
diesem adbirenten Teil der Klappe geht die oben erwdhnte bandartige
Briicke aus, die die Basis der dreieckigen Offnung im Trichter bildet.
Nahe am freien Ende ist die hintere Platte an manchen Stellen direkt an
der Hinterwand fixiert. An der hinteren Septumplatte finden wir ein
5 mm hohes, 3 mm breites ovales Loch, dessen Rinder sich iiberall frei
von der Muskelwand abheben lassen.

Mikroskopischer Befund. Zur histologischen Untersuchung wurden 3 ver-
schiedene Stiicke herausgeschnitten, mit Himatoxylin-Eosin und mit van Gieson-
Elasticaféirbung gefarbt und auch mit dhnlichen Stiicken eines gesunden Kontroll-
herzens verglichen, und zwar 1. ein unterer Teil des trichterfsrmigen Diaphragmas,
Muskel enthaltend, 2. ein Keil aus der Septumplatte und 3. eine muskulire Insertion.

Im 1. Praparat ist die oberflachliche elastische Schicht nicht so sauber kontu-
riert wie beim gesunden Herzen, sondern etwas verwaschen. Die kollagene Schicht
ist verbreitert. Dort finden sich Capillaren und auch gutausgebildete, kleine Gefae
mit Elastica und regelrechtem Wandaufbau. Das Bild ist daher ein ganz anderes
wie beim gewdhnlichen mikroskopischen Bild einer normalen Klappe. Vor allem
erkennt man bereits gleich in der van Gieson-Farbung den vollig anderen Befund.
Die roten Tone des Bindegewebes werden teilweise geradezu verdringt von dem
Gelb zahlreicher Muskelbiindel. Die Kerne sind hier wesentlich zahlreicher und
groBer als im Bindegewebe. Diese Biindel von Herzmuskelzellen weisen deutliche
Querstreifung auf.

Ein ganz gleiches Bild zeigt das 2. Préparat. Weder im Muskelgewebe der
Klappe noch im Myokard finden sich irgendwelche Entziindungsreste oder Schwielen.
Uberall auch in der Klappe ist die Querstreifung deutlich sichtbar. Lediglich das
parietale Endokard enthalt teilweise mehr elastische und kollagene Fasern als
gewdhnlich, die stellenweise ganz kleine Polster bilden. Zwischen der Klappe und
dem parietalen Endokard sind einige kleine Chordae im Schnitt quergetroffen.
Sie bestehen aus zellarmen, kollagenem Bindegewebe, dazwischen finden sich
elastische Fasern und vereinzelte kleine GefiBe, die eine Intimaverdickung auf-
weisen.

Das Bild der muskuldren Insertion schlieBlich zeigt eine dicke und zerbrickelte,
zerrissen wirkende Elastica. Auch in dem Membranteil findet sich wiederum
Muskulatur mit tadelloser Querstreifung. Die Fasern des mit Endokard bedeckten
Muskelwulstes ziehen direkt an die Klappe und gehen mit derselben und ihrem
Bindegewebe — meist jede Faser einzeln — eine ganz intime Verbindung ein.
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Funktion des Herzens.

Was die Funktion des Herzens betrifft, so ist ein volliger Schlufl
des Ventrikels gegen den Vorhof hin sicherlich unmdoglich gewesen. Das
zeigen uns nicht nur die kurzen Fiden zwischen Wand und Klappe,
sondern das geht auch daraus hervor, dafl der Kranke mindestens in
der letzten Zeit Insuffizienzerscheinungen aufzuweisen hatte. Immerhin
diirfte die Klappe aber nicht so schluffunfihig gewesen sein, wie man
vielleicht nach der Schwere der Verdnderungen anzunehmen geneigt ist.

Bei der Ventrikelsystole sollen sich die Klappenrdnder durch die
Wirbelbildung und den Uberdruck in der Kammer aneinander legen,
kurz, die Klappe soll sich stellen. In unserem Falle konnen sie sich infolge
der engen Beziehung zur Wand im lateralen hinteren Teil und wegen der
zahlreichen Trabekel von der AuBlenfliche des Sackes zur Wand im
giinstigsten Fall einander nidhern. Doch darf man nicht vergessen, daf}
sich bei der Ventrikelsystole durch die Muskelaktion das Volumen auch
erheblich verkleinert und sich die Wande der Kammer einander erheblich
néhern, so dafl das Klappenostium als solches viel kleiner wird. Anders
ist es auch nicht zu erkldren, daB sich in der Anamnese in unserem, wie
auch in den spiter zu erwidhnenden Fillen, jeweils erst fiir die letzten
Lebensmonate erhebliche Beschwerden angegeben finden. Auch Geipel
wies schon darauf hin, dall es geradezu wunderbar sei, wie ein Mensch
mit solchen Verdnderungen 61 Jahre alt werden kénne (Fall Marxsen).

Funktionell gehort der von der Klappe umschlossene Teil natiirlich
zum Vorhof. Dadurch ist der Vorhofsteil erheblich gréBer als die Kammer.
Diese Tatsache macht zwar eine vollige Entleerung des Vorhofs in die
Kammer unmdéglich, braucht aber als solche noch keine Herzinsuffizienz
herbeizufithren, denn da in unserem — wie in den anderen analogen
Fillen — das Foramen ovale offen oder doch durchlSchert ist, ist hier
ein sinnvoller Ausgleich geschaffen.

Praktisch diirfte also die Funktion in unserem Falle folgendermafien
vor sich gegangen sein:

1. Einstrémen aus der oberen und unteren Vena cava.,

2. Vorhofssystole und teilweise Entleerung des Vorhofs. Das Blut,
was sich nicht mehr in den wesentlich kleineren Ventrikel pressen 1aft,
wird durch das offene Foramen ovale ins linke Herz gedriickt.

3. Ventrikelsystole. Hin Teil des Blutes, wahrscheinlich der weitaus
groBere wird in die Pulmonalarterie ausgetrieben. Ein anderer Teil wird
wieder zuriickgeprefit in den Vorhof.

Diese Regurgitation verursacht natiirlich vermehrte Arbeit, so kommt
es zu stindig erhéhtem Druck und damit zur Dilatation. Der Druck
iibertriagt sich aber auch auf den Vorhof. Allein, hier findet sich ein
offenes Ventil in Gestalt des Foramen ovale. So herrscht im Vorhof
zwar immer erhéhter Blutandrang, wihrend der Druck etwa ausgeglichen
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wird. Die Folge davon ist zwar eine Dilatation, aber keine wesentliche
Hypertrophie, wihrend es im Kammerraum nur zu einer Dilatation
kommt.

Andere Fille.

Unter den 10 in der Literatur hinreichend beschriebenen Herzen
mit kongenitaler Tricuspidalinsuffizienz findet sich eine Reihe mit
ganz ahnlich gearteten MiBbildungen.

Bei der Wiedergabe der Falle mufl ich von den Bezeichnungen der Verff. ab-
weichen, da sie meistens zugleich eine Deutung enthalten und die Einteilung in
Segel nach eigener Angabe der Verff. zumeist rein willkiirlich ist. Ich stelle daher
den Befund mit eigenen Worten unter Herausstellung der Gleichheiten so dar, wie
er sich nach der Beschreibung und vor allem auch nach den Abbildungen objektiv
darstellt. .

Der erste dhnliche Fall wurde 1866 von Ebstein verdffentlicht.

Es handelt sich um einen 19jahrigen Arbeiter. In der Anamnese finden sich
Kurzatmigkeit, Odeme, Cyanose, Herzklopfen.

Der rechte Vorhof ist erheblich dilatiert. In der Fossa ovalis finden sich zwei
gréBere und einige kleinere Offnungen. Die Valvula Thebesii fehlt.

Die Tricuspidalklappe besteht aus einem am Annulus fibrosus ansetzenden,
nach rechts und unten zu geschlossenen Sack, welcher hinten medialin das Endokard
des Septums iibergeht. Am Conus pulmonalis findet sich auf dem Septum ein
dicker Muskelwulst. An diesem 4 cm langen, senkrechten Muskelbalken inseriert
der vordere Teil des membrandsen Sackes, am oberen Teil mit einem schmalen,
am unteren Teil mit einem breiten Schenkel. Von diesen beiden Schenkeln und
dem Muskelbalken wird so eine 4mal 3 ecm grofle lingsovale Offnung gebildet als
Zugang zu dem sonst durch die Membran vollig abgeschlossenen Conus art. dexter.
Die Membran hat das Aussehen und Verhalten einer fibrésen Haut. Sieist reichlich
gefenstert und an der AuBenwand sind unten und vorne reichlich Sehnenfiden
zur Muskelwand vorhanden. Eigentliche Papillarmuskeln fehlen. Medial ent-
springt auf dem Septum 15 mm unter dem Annulus fibrosus mit der Basis nach
oben ein rudimentirer dreieckiger Zipfel, der besonders an der vorderen Seite zah]-
reiche, sehr zarte Sehnenfiden zu den schon erwihnten Muskelbalken schickt.

Eine Erklarung gibt Ebstein nicht, glaubt jedoch eine fetale Endokarditis aus-
schlieflen zu miissen.

Einen weiteren Fall von TricuspidalmiBbildung, der unserem Befund besonders
dhnelt, beschreibt Marxsen 1886:

Herz einer 61jibrigen Frau. Sehen wir von der willkiirlichen Einteilung in
verschiedene Segel ab, so bietet sich folgendes Bild:

An dem 3 cm im gréfiten Durchmesser haltenden Ostium setzt zirkular eine
bandférmige, der Wand anliegende Membran an, die 7,5 cm in beiden Richtungen
miBt. Die untere Offnung des durch sie gebildeten Trichters betrigt 0,5 cm im
Durchmesser und ist von derbschwieligen, dicken und diinnen Sehnenfiden begrenzt.
Uber dem Conus pulmonalis findet sich eine langsovale Offnung, die 3 cm im gréBten
Durchmesser mift. Nach hinten zu auf dem Septum wird der Conus von einem
sehr dicken Muskelbalken begrenzt. Von diesem geht zum Rand des ihm kon-
gruenten Segelteiles ein dullerst zartes Netz von Faden. Papillarmuskeln und
Sehnenfiden sind nicht vorhanden. Die Membran ist mehrfach gefenstert. Das
Foramen ovale besitzt zwei groBere Offnungen.

Die Erklarung sieht Marxzsen in einer fetalen Endokarditis, und zwar nimmt er
an, daf} die verwachsene Membran mit der Muskelwand weiter gewachsen ist.

Virchows Archiv. Bd 299. 162,
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3 weitere Falle von TricuspidalmiBbildung wurden 1903 von Geipel publiziert,
von denen der 1. Fall hier wiedergegeben sei:

Herz eines 18jahrigen Menschen (Geschlecht ?). Starke rechtsseitige Dilatation.
Zirkumferenz des Ostiums 13,5 cm. An Stelle eines Segels senkt sich ein einziges
breites Band tief in die Ventrikelhéhle ohne deutliche Trennung in verschiedene
Lappen. Der vordere Teil ist am ehesten als Klappe zu erkennen, seine gesamte
auBere Fliche steht frei von der Muskulatur ab, wihrend seine Spitze mit Fiaden
an der Wand fixiert ist. Uber dem Conus pulmonalis eine dreieckige Offnung. Die
dem Conus zugewandte Dreieckseite des Vorderteils betriigt 6,2 cm. An der Spitze
des Dreiecks ist der vordere Teil mit dem medialen, dem Septum anliegenden,
durch einen 1 om langen, 1,4 cm hohen Saum verbunden. — Die Klappe ist iiberail
am Limbus angeheftet. Der Klappensaum ist gleichméBig verdickt. Die AuBen-
fliche des Tricuspidalsegels weist ein reiches Geflecht von Chordae tendineae auf,
die untereinander durch Astchen zusammenhingen. Zahlreiche gut entwickelte
Trabeculae carneae finden sich besonders an der Herzspitze und dem vorderen
Segel. Keine Papillarmuskeln. In der linken Lappenhilfte nahe der Fixation sind
2 runde Liicken von etwa 6 mm Durchmesser. Uber dem hinteren Septum véllige
Verschmelzung der Klappe mit dem Endokard. Foramen ovale offen: 11/18 mm.

Nicht mit unserem tibereinstimmend ist der 2. Fall Geipels, der dadurch gekenn-
zeichnet ist, dafl das die Klappe darstellende Band nicht in seiner ganzen Aus-
dehnung am Faserring inseriert, sondern teilweise unterhalb desselben, so daf die
hintere Septumhilfte und die hintere Kammerwand oberhalb des Ansatzes ganz
frei zutage treten. Dariiber hinaus spaltet sich das Band in der Tiefe, seine beiden
Schenkel schlagen um und haben verschiedene Insertionsstellen. Dagegen ist
Geipels Fall 3 unserem Befund wieder sehr shnlich:

15jahriger Arbeiter mit Galopprhythmus und erheblichen Odemen. Stark
vergrofertes Herz mit erheblich dilatiertem rechten Vorhof. Das Foramen ovale
ist in einem 8mal 3 mm breiten Spalt und mehreren kleinen Léchern offen. Die
Zirkumferenz des rechten Tricuspidalostiums betrigt 14,9 em. Vom Limbus hingt
tief in die Ventrikelh6hle hinein ein mehrfach durchbrochener Sack. An der Um-
biegungsstelle der hinteren Wand in das hintere Kammerseptum bleibt allerdings
— ghnlich wie in Geipels Fall 2 — eine 22 mm breite Strecke vom Ansatz des Sackes
frei. AulBer an der Vorderwand liegt der Sack der Ventrikelwand iiberall breit an.
Insbesondere ist dies der Fall am Septum und an der hinteren Ventrikelwand.
Lateral ist der Sack durch eine Anzahl von mehr oder weniger dicken Sehnenfiden
mit der Wand verbunden. An der Vorderwand inseriert er an einem Muskelbalken,
der hier von vorn oben schrig tiber den Conus nach hinten unten zieht. Auf dem
Muskelbalken sitzt unten ein papillarmuskelahnliches Gebilde, das zum vorderen
Membranteil eine Anzahl Chordae sendet. Der Septumteil inseriert an einer Stelle
unterhalb des Annulus und 1aBt so einen nur von Endokard tiberkleideten Teil
frei. An dieser Stelle finden sich auch sonst Defekte und die Membran ist hier stark
geschrumpft und besteht nur aus mehreren dicken Stringen. An einer Stelle,
die Geipel als Ubergang zum seitlichen Lappen bezeichnet, ist die Membran nur
3,5 em breit. Der Conus pulmonalis bildet in der Membran eine ovale Offnung,
die 28mal 13 mm miBt. Der obere Teil der Membran ist hier 2 cm breit. Auf dem
Septum ist analog dem Falle Ebsteins ein rudiméntires Segel in Gestalt eines drei-
eckigen Zipfels, der mit der Membran oben beiderseits verbunden ist und von dem
seitlich einige Féaden zur Membran ausgehen.

Geipel erklirt seine Fille mit einem Bestehenbleiben des fetalen Endothelrohrs
durch den ganzen Ventrikel aus dem Abschnitt der ontogenetischen Entwicklung,
wo der Herzschlauch noch aus einem Muskelrohr und einem Endothelrohr bestand,
die miteinander durch zahlreiche Briicken verbunden waren. Diese Briicken glaubt
er sind in den zahlreichen Faden und Verbindungen zwischen Sack bzw. Membran
und Ventrikelwand noch vorhanden. Wo die Ausbildung des trabekuldren Reliefs
der Kammerwand geringer ist — wie auf dem Septum —, hat sich das Endothelrohr
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der Kammerwand frither angelegt. — Im gleichen Jahre veroffentlichte Schénen-
berger folgenden Fall: '

Hier handelte es sich um ein 4%/,jahriges Médchen mit hochgradiger Cyanose,
besonders an den Lippen und Ohren und im Gesicht. Schwarzblauverfirbte,
trommelschlagelartige Fingernigel und Endphalangen. Fremissement -cataire.
Systolisches und diastolisches Gerdiusch. Stark vergroBerte Herzdampfung be-
sonders nach rechts hin. Starke Dyspnoe.

Die rechte Thoraxseite war fast ganz ausgefilllt vom rechten Ventrikel, derselbe
war wie eine Blase gespannt, die Ventrikelwandung wie eine Membran verdiinnt
und die rechte Lunge war auf ein Minimum zusammengeprefit. Der linke Ventrikel
war ganz klein ,,;und saB wie ein Niiichen am rechten Ventrikel. Die Wandung des
linken Ventrikels war fest und dick®., Im iibrigen keine Bildungsanomalien. Die
Entfernung vom unteren Ende des Conus pulmonalis bis zur Herzspitze betragt 4 em.

,»Betrachtet man das Herzinnere von einem Schnitte aus, welcher von hinten
her den rechten Ventrikel eréffnet hat und welcher die hintere Wand desselben
hart am Septum ventriculorum abtrennte, so sicht man einen riesigen Sack vor
sich, welcher den rechten Vorhof und den rechten Ventrikelraum umfaBt. Der
rechte Vorhof und der rechte Ventrikel sind daselbst nur getrennt durch einen
Ring, der etwas vorspringt in das Lumen der beiden Riume, der aber keinerlei
richtige Klappenzipfel aufweist. An der hinteren Wand des Conus pulmonalis
findet sich eine ovale, 20 mm lange, 12 mm breite Offnung, welche begrenzt ist
durch einen dicken Papillarmuskelwulst, der von der Ventrikelwand septumartig
gegen das Lumen vorspringt und nach unten gleichfalls die erwihnte Offnung
abgrenzt, ibergehend in die vordere Wand des Ventrikels.“ ,,Die rechte Grenze
des erwihnten eiférmigen Foramens wird gebildet durch die freie, segelférmig
in das Lumen des rechten Ventrikels hineinragende Membran, welche nach unten
links zieht und daselbst sich an den beschriebenen Papillarmuskel inseriert. Von
der beschriebenen Membran gehen Sehnenfiden nach oben und auBen zu den
Trabekeln der Ventrikelwand. ,,Am Septum ventriculorum bzw. an der linken
Wand des rechten Ventrikels hingt ein taschenartiges Gebilde, einer sog. Taschen-
klappe vergleichbar, welche mit blindem, sackartigem Ende nach oben gerichtet,
mit der Offnung gegen die Herzspitze zugewendet ist.“ Die GroBe der Membran
betrigt 3,5—4 cm in der Breite und 16—17 mm in der Liinge. Sie ist mehrfach
gefenstert. Das Foramen ovale hat einen Durchmesser von 12 mm, ist rund und
weit offen.

Noch besser als die wiedergegebene Beschreibung weist die Abbildung die Ahn-
lichkeit mit unserem Fall auf.

Der von MacCallum verdifentlichte Fall ist angeblich nicht ausreichend be-
schrieben. Die Originalarbeit war mir nicht zuginglichl. Herazheimer suBert sich
dariiber: ,,Der Fall von MacCallum wird in bezug auf die MiBbildung der Tri-
cuspidalis als dem Hbsteins entsprechend bezeichnet.” Als nicht hierhergehorig
méchte ich die Fille Heigels ansehen, in denen die Mifibildung doch von anderer
Art zu sein scheint, als in den bisher beschriebenen Fillen. Ferner diirften dem
Fall Guizeits, einer Defektbildung im Septum und der anliegenden Tricuspidal-
klappe andere Entwicklungsstérungen zugrunde liegen. Der Fall Blackhall-Morison,
der allerdings wertvolle Angaben vermissen 148t, gehért nur teilweise hierher: Bei
starker rechtsseitiger Dilatation ist die Trikuspidalisoffnung fir die Hand leicht
durchgéngig. Die schon mehrfach erwihnte Besonderbeit des Klappenansatzes
unterhalb des Limbus ist hier in erhéhtem MaBe ausgepragh. Nur das vordere
Segel — die Segel sind hier gut zu unterscheiden — hat einen normalen Ansatz.
Anm niedrigsten inseriert das hintere Segel, das fast bis zur Spitze reicht,
wahrend die vertikale Septumklappe nur sehr klein ist.

1 Ich erhielt sie wihrend der Drucklegung. Der Befund ist nicht in allen Teilen
unserem gleichgeartet. Doch scheint die Entwicklungstendenz die gleiche zu sein.

16*
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Auch den Fall von Arnstein muBl ich ausnehmen, der 1927 versffentlicht wurde
und hauptsichlich dadurch gekennzeichnet ist, dafl die deutlich voneinander zu
trennenden rudimentéren Klappen nicht am Annulus fibrosus, sondern wesentlich
tiefer ansetzen. Daneben finden sich in diesem Fall auch reichlich Riicksténde einer
im spiteren Leben durchgemachten Endokarditis.

Gemeinsame Merkmale der wiedergegebenen Fille.

Stellen wir also noch einmal die den geschilderten Fillen gemein-
samen Merkmale heraus:

1. Statt der Klappensegel findet sich ein membranartiges Band oder
ein geschlossener Sack.

2. Der vorderste Teil dieser Gebilde ist in bezug auf Gréfle und
Beweglichkeit stets am besten entwickelt, wihrend der dem Septum
entsprechende mediale Teil die diirftigste Ausbildung aufweist und meist
dem Septum dicht anliegt oder mit ihm verwachsen ist.

3. Uber dem Conus pulmonalis findet sich stets eine ovale oder drei-
eckige Ausstrémungsoffnung in der Membran.

4. Auf dem Septum findet sich als hintere Begrenzung des Conus
pulmonalis ein senkrechter oder auch etwas schrager, dicker Muskel-
balken.

5. An diesem Muskelbalken inseriert einschenkelig oder zweischenkelig
der Vorderteil der Membran oder des Sackes, so die obere bzw. obere
und untere Begrenzung der erwihnten Ausstromungsoffnung bildend.

6. Die Einteilung des Ventrikelraumes und die GréBe der verschie-
denen Réume untereinander ist allgemein folgende:

A. Vorhofsteil der Kammer: Innenraum der Membran.

B. Eigentliche Kammerhohle, bestehend aus folgenden Partien:

a) Vor dem vorderen Segel und aus dem Conusraum, am grofBten.

b) Unten nach der Spitze zu, klein.

c) An der lateralen Ventrikelwand, unbedeutend.

7. In keinem Fall finden sich Papillarmuskeln, dagegen meist zahl-
reiche kurze Chordae tendineae, vor allem an der lateralen Ventrikel-
wand.

8. Bleibt ein Stiick Kammerwand oberhalb der Ansatzstelle unbe-
deckt, so fehlt ihr das trabekuldre Relief.

9. Offenes Foramen ovale.

10. Zahlreiche Durchlécherungen oder Fensterungen der Membran
kénnen vorkommen.

Entziindliche Verinderung oder Migbildung?

Was die Frage des Ursprungs der geschilderten Verdnderungen betrifft,
so glauben wir in unserem Falle eine fetale Endokarditis mit Sicherheit
zugunsten einer priméren Mibildung verneinen zu koénnen.

Rein makroskopisch finden wir keinerlei Anzeichen einer Entziindung
an der Tricuspidalis oder der Herzinnenwand, weder Verkiirzung oder
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Schrumpfung, noch Verdickung, sondern im Gegenteil Vergroferung
und dabei eine sehr zarte Struktur. Fast alle Beobachter betonen, daf
VergroBerung und Zartheit von vornherein gegen eine fetale Endokarditis
und fiir echte MiBbildung sprechen. Hitte aber eine fetale Endokarditis
stattgefunden, so miiiten sich Spuren davon auch an anderen Klappen,
insbesondere an der Pulmonalis finden. Aber auBer an der Tricuspidalis
finden wir im ganzen Herzen keine weiteren Miflbildungen oder Spuren
einer fritheren Entziindung. Im Gegenteil sind alle Klappen sehr zart
und durchsichtig. '

Mikroskopisch zeigt sich weder in der Klappe noch in der Kammer-
wand irgendein Rest einer fritheren Entziindung. Natiirlich braucht
eine Rundzellen- oder Lymphocyteninfiltration nach 19 Jahren keine
sichtbaren Spuren mehr zu hinterlassen, aber wir sehen auch keine
Schwielen oder sonstige Entziindungsreste. Auffallend ist, da8 die Klappe
ziemlich reichlich regelrecht gebautes Muskelgewebe von ganz klarer,
sauberer Struktur aufweist. Im Gegensatz zum Falle Guizeit, der als
einziger einen ausfithrlichen mikroskopischen Befund gibt und der seiner-
seits auch eine primire MiBbildung annimmt, hat das Muskelgewebe
bei uns sogar eine deutliche Querstreifung. Wenn wir auch heute die
4 Stadien der Klappenentwicklung nach Bernays, nach denen die Klappen
erst rein endothelial, dann mehr und mehr muskelig und schlieBlich rein
muskelig und danach rein bindegewebig sind, nicht mehr als richtig
annehmen, so sind sich doch alle neueren Untersucher darin einig, daf
bis zu ihrer endgiiltigen bindegewebigen Ausbildung die Klappen ein
von reichlichemn Muskelgewebe durchsetztes endokardiales Gebilde dar-
stellen. Wir diirfen also auch hieraus schlieBen, da8 in unserem Falle
die Klappe nicht ihre volle Ausbildung gefunden hat, sondern vor Ab-
schluB ihrer Entwicklung und bindegewebigen Umwandlung die Klappen-
anlage eine Fehlbildung eingegangen ist. Auch die im Muskelgewebe
vorhandenen gut ausgebildeten Capillaren sprechen dafiir und geben
geradezu der Klappe das Geprige einer embryonalen noch nicht vélig
entwickelten Klappenanlage. Dieser Eindruck wird bestéitigt durch die
Tatsache, daf sich in keinem Falle Papillarmuskeln fanden, wohl aber
mehr oder weniger zahlreiche Chorda tendineae, ganz wie bei einer
Klappenanlage in einem frithen Entwicklungsstadium. Den an der
Elastica beschriebenen mikroskopischen Befund, ihre Zerbréckelung und
die stellenweise polstershnliche Verdickung besonders der kollagenen
Fasern mdéchten wir als rein mechanische Veranderung unter der Wirkung
der starken Beanspruchung bezeichnen.

Wichtige Aufschliisse jedoch iiber die Unterscheidung zwischen pri-
mérer Mibildung und der — sicher sehr iiberschitzten — fetalen Endo-
karditis verdanken wir einer Arbeit Zalkas. Danach finden sich die
Reste einer Entziindung nicht so sehr im Klappengewebe, als vielmehr
im Myokard. Diese bestehen dort aus ,zellarmen, elastischen Fasern

Virchows Archiv. Bd. 299, 16b
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und reichlichen bindegewebigen Biindeln in der subendokardialen Schicht
mit Vakuolen® in den Herzmuskelzellen dieser Partien, ,,bindegewebige,
sklerotische Herde” im Myokard, gefiBreiche Papillarmuskeln unter
Umstédnden mit nekrotischen Herden, verdicktes Endokard mit zell-
reichem gequollenem jungen Bindegewebe. ,Dicke bindegewebige
Biindel greifen in das Myokard iiber, dazwischen atrophische Herz-
muskelzellen. Die Wand der GefiBe ist verdickt.

Von alldem finden wir in unserem Falle nichts. Wir glauben daher
mit Recht annehmen zn miissen, dall es sich hier um eine primére MiB-
bildung ohne irgendwelche Anzeichen einer priméren oder hinzugekom-
menen Entziindung handelt. Es kommt hinzu, daB die Tatsache, daB
wir eine Anzahl fast vollig gleicher Mifbildungen beschrieben finden,
eine fetale Endokarditis von vorneherein reeht unwahrscheinlich macht.

Entwicklungsgeschichte der Tricuspidalis.

Nicht nur die Anzahl der Fille, sondern auch ihre Einheitlichkeit und Gleich-
formigkeit zeigen, daB es sich hier um eine MiBbildung handelt, der bestimmte
einheitliche Entwicklungsgesetze und eine bestimmte Entwicklungsmechanik zu-
grunde liegt. Am ausgesprochensten scheint mir die einheitlichen aufgezeigten
Merkmale der von uns beschricbene Fall zu haben, so daB wir wohl annehmen
diirfen, daB hier die Mi3bildung und ihre GesetzméBigkeit am deutlichsten zutage
treten. Wir werden im folgenden die Entwicklungsgeschichte der Tricuspidalis,
sowie die verschiedenen Meinungen iiber die Entstehung ihrer einzelnen Abschnitte
kurz darstelien und danach versuchen, sie auf unsere Mifibildung anzuwenden und
diese zu erkliren (Abb.4).

Die erste Anlage des Herzens besteht bekanntlich aus der Mollierschen Herz-
platte. Nachdem diesesich iiber eine paarige endotheliale Herzanlage zum Endothel.-
rohr umgebildet hat, bildet sich um dasselbe ein ,,myo-epikardialer Mantel*, so daf3
im Feten von etwa 9 Tagen der unpaare Muskelschlauch aus einem priméaren Endo-
thelrohr besteht, das in ein duBeres Muskelrohr hineingeschoben scheint. Zwischen
beiden findet sich eine dicke Fliissigkeitsschicht und zahlreiche endotheliale und
muskuldre Verbindungen und Briicken. In dem durch die spitere Schleifenbildung
neu entstandenen Auricularkanal treten dann sehr bald — nach Sato etwa am
12. Tage (beim Kaninchen) — vorn und hinten je eine Endokardverdickung auf:
das vordere und hintere Endokardkissen. Diese verschmelzen miteinander und
beteiligen sich so auch an der Septumbildung. Nach vollzogener Verschmelzung
bezeichnet man den inneren verschmolzenen Teil als Commissurenstrang, die vor-
stehenden Gebilde als Endokardhécker (s. Zeichnung). Gleichzeitig haben sich
aber bereits ein rechtes und ein linkes Endokardkissen lateral an der Innenwand
ausgebildet und wir haben damit die vollstédndige Anlage der spiteren Klappen.
Soweit herrscht bei allen neueren Forschern Ubereinstimmung. Die Ansicht
Bernays, der z. B. nur 3 Kissen fand und auch die weitere Entstehung der spiteren
Klappen wesentlich anders schildert, darf heute als iiberholt gelten. Was die
Differenzierung der lateralen Endokardkissen in je 2 Héocker betrifft, so sprechen
sich dariiber schon nicht mehr alle Forscher mit gleicher Deutlichkeit aus. Nach

Abb. 4. Schema der Entwicklung der Tricuspidalis. a—d bis zur Verschmelzung der

medialen Endokardkissen und zur Bildung des Septums. e—i Die Differenzierung der

primiren Klappenanlage in die 3 Segel nach den verschiedenen Autoren. E.K.= HEndo-

kardkissen. E.h.==Xndokardhécker. Co.= Comissurenstrang. &= Segel. wvo.==vorderes
Segel. Ai.=hinteres Segel. med. = mediales Segel.



Ein Fall von trichterformiger Tricuspidalklappe (Ebsteinsche Krankheit). 247

Musklsohioht  FHssighedssohioh!
o 10T




248 A. Zink:

Tandler, der in Keibel-Malls Handbuch die Entwicklungsgeschichte des Herzens
bearbeitet hat, kommt es dann zu einer Unterminierung der Endothelkissen seitens
der trabekuliren Ventrikelmuskulatur, zunichst allerdings nur am vorderen und
mittleren Endokardkissen, so daB diese allmihlich iiberhingen. ,,Die Anlagen
der Zipfelklappen sind plump, ihre ventrikelwirts sehenden unterminierten Rander
sind mit den Trabekeln der Ventrikel in Zusammenhang. ... Sie bilden eine Reihe
plumper Erhebungen, die teils aus Endokardwucherungen, teils aus Muskulatur
bestehen.

Versuche, die Entwicklung des menschlichen Herzens rein mechanisch zu
erkliren und alle Einzelformen des Herzens mit der Mechanik zu begriinden, sind
von Benecke unternommen worden und von Spitzer. Ersterer sieht das form-
gebende Agens im Blutstrom. Nach ihm sind Druck und Wirbelbildung die weitere
Ursache der Klappenbildung. Spiizer dagegen hilt den Blutdruck, Wellensto
und den Strémungsdruck fiir einen Wachstumsreiz auf vorstehende Teilungs-
sporne.

Was die Entstehung der einzelnen Segel betrifft, so ist der Ursprung des vorderen
Segels am umstrittensten. Von den alteren Untersuchern gibt Rokifansky an,
daB es rechts nicht zu einer Verschmelzung der Endokardkissen kommt, sie bleiben
gesondert und werden zum medialen und vorderen Zipfel der Tricuspidalis. Da
jedoch der vordere Zipfel nicht ganz am Commissurenstrang ansetzt, mufl Roki-
tansky zur Erklirung eine Verriickung und Drehung annehmen. Das hintere Segel
entsteht nach ihm aus dem lateralen Endokardkissen. His dagegen erklirte, daB
das vordere und hintere Segel aus dem lateralen Endokardkissen hervorgeht,
wihrend das mediale Segel dem verschmolzenen Endokardkissen entstammt.
Rise, der sich ebenfalls an Hand vergleichender embryologischer Studien mit der
Entstehung der Atrioventrikularklappen befafte, glaubt, da aus den verschmol-
zenen Endokardkissen eine mediale Klappe hervorgeht, die ,,beiderseits gemischten
Ursprungs® ist, d. h. in der von Berrnays beschriebenen Weise entsteht, wihrend
die beiden lateralen Klappen lediglich durch Differenzierung der fritheren musku-
l6sen Ventrikelwand entstehen. Die neueren Untersucher kamen zu ganz anderen
Ergebnissen. So entsteht nach Born und Mall das vordere Segel aus dem rechten
lateralen Endokardkissen, mit dem sich ein ‘Arm des herabgewachsenen Septum
pulmonale verbunden hat. Das mediale Segel dagegen, sowie der mediale oder
Henlesche Papillarmuskel gehen aus dem vorderen rechten mit dem Septum aorto-
pulmonale vereinigten Endokardhécker hervor. Von dieser Anlage geht auch die
Crista supraventricularis aus, die zum FulBe des medialen 'Papillarmuskels zieht.
Das hintere Segel entsteht nach den genannten Forschern einfach von der hinteren
und seitlichen Ventrikelwand. Mall fiigt jedoch ausdriicklich hinzu, daB es sehr
schwierig sei, im embryonalen Herzen 3 Systeme abzugrenzen, die den spiteren
Segeln entsprechen. Nach Herzheimer, der in Schwalbes Handbuch die MiBbil-
dungen des Herzens bearbeitet hat, verschmelzen nach der Septumbildung das
vordere und hintere Endokardkissen ebenfalls. ,,So bilden sich 2 Wiilste, der eine
in das Ostinm atrioventriculare dextrum, der andere in das sinistrum vorspringend ;
sie liefern die Grundlage fiir je eine mediale Zipfelklappe. An der lateralen Wand
der Ostia treten auch Endokardwucherungen auf, welche den Ausgangspunkt
fitr die anderen Zipfelklappen darstellen, Diese Teile der Klappen verschwinden
aber zum groflen Teil wieder; die Klappen selbst sind muskularen Ursprungs, von
der benachbarten Kammerwand aus entstehend, indem deren Muskelballen all-
mihlich auf die Unterfliche der Endokardvorspriinge itbergreifen. Die Verkiimme-
rung der Muskulatur und Umwandlung in die Klappen geht in der Weise vor sich,
daB wihrend der Hauptteil der Kammer statt des schwammigen Muskelbaues
durch Verbreiterung der Muskeln und Einengung der Zwischentdume kompakter
wird, die Balken gerade in der Umgebung der Ostia atrioventricularis immer diinner
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und vom Blutstrom mehr unterminiert werden, so daf sie ithre Muskulatur all-
méahlich ganz verlieren. So wandelt sich die muskulése Anlage zum Teil in die
Atrioventrikularklappen, zum Teil aber weiter unten auch in sehnige Fiden —
Chordae tendineae -— um. Letztere dienen den Klappen zur Befestigung an den
Muskeln, die hier speziell als Papillarmuskeln bezeichnet werden.” Zu einer ein-
heitlichen Meinung tiber die Entstehung des vorderen Segels kommen die beiden
Tetzten Untersucher Sato und Spitzer. Nach ihren Studien bildet sich das vordere
Segel aus dem vorderen rechten Endokardhocker und dem vorderen Anteil des
lateralen Endokardkissens bzw. dem rechten lateralen vorderen Endokardhécker.
Sato fligt in Bestdtigung von Mall hinzu, daf aus dem erstgenannten Anteil auch
ein vorderer, kleiner oder rudimentéirer Papillarmuskel hervorgeht, aus dem zweiten
Anteil ein gut ausgebildeter vorderer lateraler. Das mediale Segel entsteht nach
ihm aus dem restlichen Teil der rechten verschmolzenen Endokardkissen und das
hintere Segel aus dem hinteren Anteil des rechten lateralen Endokardkissens,
beide wiederum mit je einem schlecht bzw. gut ausgebildeten Papillarmuskel. Nach
Spitzer spielt eine wesentliche Rolle bei der weiteren Differenzierung der Klappen-
anlage die Tricuspidalleiste, die in frontaler Richtung durch den ganzen rechten
Ventrikel ziehend das Einstromungsostium zweischenkelig umgreift, sich nach
dieser Spaltung beiderseits wieder vereinigend. Dabei fithrt der vordere starke
Schenkel zur Verschmelzung der beiden Endokardhécker und bildet so das in
seinem Zuge liegende grofie transversale vordere Segel. DaB eine solche Vereinigung
Yei den hinteren Zipfeln der Tricuspidalis unterbleibt, fithrt Spitzer auf die relative
Schwiche des hinteren Schenkels der Tricuspidalleiste im Vergleich zum vorderen
zuriick, dessen stirkere Entwicklung aus seiner Grenzstellung zwischen 2 Blut-
sdulen verstindlich wird.

Versuch einer Erklirung unseres Befundes.

Versuchen wir unseren Fall entwicklungsgeschichtlich zu deuten, so
miissen wir davon ausgehen, daB aus irgendeinem uns unbekannten
Grunde die Tendenz zur Verschmelzung der Endokardkissen iiberwogen
hat gegeniiber der Neigung, sich in einzelne Segelabschnitte zu dif-
ferenzieren. So ist nicht nur eine Differenzierung des lateralen Endo-
kardkissens unterblieben, sondern es ist auch zu einer Verschmelzung
des lateralen mit dem medialen Endokardkissen gekommen, so daB
sich ein einheitlicher geschlossener Sack bilden konnte. Um die Einzel-
heiten der MiBlbildung erklaren zu kénnen, ist es von groBer Wichtigkeit,
die drejeckige Offnung in der Membran iiber dem Conus pulmonalis
entwicklungsgeschichtlich lokalisieren zu konnen. Es bestehen nur
2 Moglichkeiten. Sie kann sein:

1. die Liicke zwischen vorderem wund hinterem medialen (nicht
verschmolzenen) Endokardhécker, oder

2. die Liicke zwischen lateralem und medialem vorderen Endokard-
hécker.

Die Tatsache, daB sie sich genau {iber der Pulmonaliséffnung befindet,
spricht fiir die erste Méglichkeit. Denn die Pulmonalis entsteht aus dem
zwischen den beiden Endokardkissen medial verlaufenden Bulbuswulst.
Aber da andererseits der Blutstrom eine weiter vorn oder hinten in der
Membran befindliche Offnung sich im Laufe der Entwicklung sicher
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iiber den Conus verlegen wiirde, spricht fiir die erste Moglichkeit nur ein
hoher Grad von Wahrscheinlichkeit. In allen den geschilderten oder
dhnlichen Féllen, in denen eine mehr oder minder deutliche Segmentierung
oder Andeutung von Segeln vorhanden war, befand sich die dreieckige
oder ovale Offnung iiber dem Conus immer zwischen vorderen und
medialem Segel. Zweitens findet sich in 2 unserer geschilderten Fille
ein rudimentéres mediales Segel auf dem Septum, so dall hier eindeutig
der Conus zwischen dem medialen und vorderen Segel liegt. Allerdings
kénnte man den Einwand machen, daB sich dieses rudimentéire Segel —
wenn man die Angaben der dlteren Untersucher His oder Mall als richtig
annehmen wiirde — etwa auch aus dem hinteren medialen Endokard-
hocker als Pars pro toto entwickelt haben konne. Es scheint uns jedoch
gezwungen, anzunehmen, dal in einem Fall, wo die Neigung zur Ver-
schmelzung so deutlich besteht an einer Stelle, wo es nach den genannten
Forschern sonst zu einer Verwachsung kommt, dieselbe ausgeblieben
sein soll, wahrend sie noch dazu in der linken Kammer — wo die medialen
Endokardhécker doch schlieBlich nur einen Teil der rechten darstellen —
stattgefunden hat.

Wir mochten aus. dem geschilderten Wahrscheinlichkeitsgrunde
annehmen, daB unsere dreieckige Offnung iiber dem Conus pulmonalis
entwicklungsgeschichtlich der Liicke zwischen den beiden medialen
Endokardhockern entspricht und auBerdem der Liicke zwischen vorderem
und medialen Segel gleichkommt. Wir befinden uns damit in Uber-
einstimmung mit Satos und Spitzers Untersuchungen, die unserer heutigen
Kenntnis von der Entwicklung der Atrioventrikularklappen entsprechen.
Setzen wir die Safosche Beschreibung als richtig voraus, so kénnen wir
zwar annehmen, daB das laterale Endokardkissen sich nicht differenziert
hat und so das vordere und hintere Segel nicht getrennt ist. Fir die
Verwachsung des hinteren Segels jedoch gidbe es nach Sato keine Er-
kldrung. Versuchen wir hingegen unseren Fall nach Spitzer zu erkléren,
so ist das ganz einfach.

Danach wire aus irgendeiner fiir uns nicht mehr erkennbaren Ursache
der hintere Ast der das Ostium zweischenkelig umgreifenden Tricuspidal-
leiste nicht wie sonst schwicher als der vordere, sondern etwa gleich
stark. Am lateralen Spaltende ist es — vielleicht aus diesem Grunde —
nicht zu einer Differenzierung in die lateralen Endokardhécker gekom-
men. Auflerdem aber verhindert der hintere Ast durch seine Stirke
ebenso wie sonst der vordere, eine Teilung der beiden hinteren Endokard-
hocker. So kommt es also nur am medialen Spaltende der beiden Schenkel
zu einer Liicke zwischen der priméiren Klappenanlage und zu der ovalen
bzw. dreieckigen Offnung im spiteren Segel.. Auch die auffallende Tat-
sache, daB in allen Fillen der vorderste Klappenteil am beweglichsten
und gréBten war, ist leicht verstindlich, da er durch Verschmelzung
zweier unabhingiger Teile entsteht, die parallel zur Vorderwand, beide
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im Zuge der vorderen Tricuspidalleiste liegen, wihrend z. B. der mediale
Zipfel in seiner Entwicklung ganz von der Entwicklung des Septums
abhiingig ist. Aus diesem Grunde ist natiirlich auch der vor dem vorderen
Segel liegende Kammerraum am groBSten.

Der am Ostium pulmonale medial herabziehende Muskelwulst, der
in unserem Falle solch ungewthnliche Dicke besitzt, diirfte dann den
wiedervereinigten Schenkein der Tricuspidalleiste, die hier auf dem
Septum mit der Crista aorticopulmonale verschmilzt, entsprechen.

Greifen wir auf das biogenetische Grundgesetz zuriick, nach dem die
Ontogenie nur eine Rekapitulation der Phylogenie ist, so handelt es sich
bei unseremn Muskelwulst um einen Abschnitt jener beiden Ringleisten,
die — von Gresl zuerst beschrieben — im Reptilienherzen die Aufgabe
haben, die rechtskammerige Aorta und ihr Blut von dem der Arteria
pulmonalis zu scheiden. Tandler hat als erster die Rudimente dieser
Muskelleisten im menschlichen Herzen nachgewiesen und als Trabecula
septomarginalis bezeichnet. Spitzer erkannte, daB ihnen verschiedene
Funktion zukommt und benannte diejenige, die nach seiner Meinung
die beiden Ausstromungsteile der rechten Kammer voneinander trennt,
als Crista aorticopulmonale und die andere, die den Einstrémungsteil
vom Ausstromungsteil trennt als vordere Tricuspidalleiste. Er schreibt
dariiber!: ,Die vordere Ringleiste [im basalen Teil: Crista supraven-
tricularis; im apikalen Teil Trabecula septomarginalis benannt] haben
wir bereits als Crista aorticopulmonalis kennengelernt, die hintere stellt
das vordere Blatt der zweigespaltenen Tricuspidalleiste dar. Die basalen
Halften beider Ringleisten sind voneinander getrennt und fassen die
[rechtskammerige] Aortenrinne zwischen sich. Ihre apikalen [richtiger
septoapikalen] Halften (Trabecula septomarginalis i. e. S. und Haftleiste
der zum vorderen Tricuspidalzipfel gehérigen Papillarmuskeln) hingegen
haben sich auf einer groBen Strecke ihres Verlaufs aneinandergelegt und
zur Trabecula septomarginalis im weiteren Sinne vereinigt.

Wir mochten also der Meinung Ausdruck geben, daB wir es in den
beschriebenen Fillen mit einer Klappenbildung zu tun haben, die in
einem bestimmten Stadinm der Entwicklung, bevor sie die ihr nach
dem biogenetischen Grundgesetz vorgeschriebenen Entwicklungsstufen
der phylogenetischen Reihe alle durchlaufen hatte, einem Wachstums-
exzell unterlegen ist, der in allen erwihnten Fillen an einem ziemlich
gleichen Wendepunkt der Entwicklung eingetreten sein muS.

Den Befund des offenen Foramen ovale schlieBlich kann man wohl
kaum mit der beschriebenen MiBbildung in direkten Zusammenhang
bringen, trotzdem er sich so konstant findet. Denn das Foramen ovale
schlieBt sich teilweise durch die Wirbelbildung, vor allem aber durch
den Uberdruck im linken Herz nach Binschaltung des Lungenkreislaufs

! Die [ -Klammern sind von mir zum besseren Verstindnis eingefiigt.
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bei der Geburt. In den beschriebenen Fillen aber kam es infolge des
mangelhaften Tricuspidalschlusses nicht zu Uberdruck im linken Herz,
sondern im Gegenteil war der Druck im rechten Vorhof wesentlich gréBer.
So wurde der Schlul des Foramen ovale verhindert und gleichzeitig eine
sinnvolle Kompensation fiir den bestehenden Klappenfehler geschaffen.

Zusammenfassung.

Es wird ein Fall von trichterférmiger Tricuspidalklappe bei einem
19jihrigen Manne beschrieben, 5 dhnliche bisher versffentlichte Fille
angefiihrt und ihre gemeinsamen Merkmale herausgestellt. Daraus ergibt
sich, dafl wir es mit einer MiBbildung zu tun haben diirften, der eine
ganz bestimmte Entwicklungsmechanik zugrunde liegt. Nach Dar-
legung der verschiedenen Ansichten iiber die Entwicklung der Tricuspidalis
wird der Versuch einer Deutung im Sinne der Spitzerschen Theorie unter-
nommen.
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