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ldber einen Pall yon triehterfgrmiger 
Tricuspidalklappe (Ebstein'sche Krankheit) 

mit offenem Poramen ovale. 
Von 

Dr. A. Zink~ Da;eos. 
Mit 3 Abbildungen und einem Schema. 
(Eingegangen am 15. Dezember 1936.) 

Mil3bildungen der Tricuspidalklappe sind ein so seltener Befund, dug 
jeder einzelne Fall geeignet ist, unser Wissen um das Zus tandekommen 
derartiger Ver~nderungen zu vertiefen. Dariiber hinaus scheint uns der 
nachstehend beschriebene Fall einer ausftihrliehen VerSffentlichung wert, 
erstens well wir fiberzeugt sind, da$ es sich um eine echte Mil~bildung und 
nicht  um die Folgen einer foetalen Endokardi t i s  handel t ;  vor ahem aber 
glauben wir, bei unserem Fall im Zusammenhang  mit  anderen/s 
begchriebenen F/il]ea neuerdings eine gewisse GleichfOrmigkeit der Mi$- 
bildung feststellen zu kSnnen, der m/Sglicherweise eine Gesetzm/i6igkeit 
der Entwieklung zugrunde liegt, die aufzuspfiren zur Erwei terung 
unserer Kenntn is  der Entwicklungsmechanik yon  Wer t  sein kann. 

Krankengeschichte. Es hande]t sich um einen 19j~hrigen Kranken. Von 
friiheren Krankheiten ist nichts bekannt. 5 Jahre vor der Einlieferung traten die 
ersten Beschwerden auf: 57ase, Lippen und Ohren waren meist cyanotisch. Die 
Beschwerden wurden langsam st/~rker und 1 Jahr vor der Aufnahme l i t te r  unter 
Herzschmerzen, Kopfschmerzen und Schmerzen, die in die rechte Schulter und 
~and ausstrahlten. Schwere Dyspnoe. Sp/iter kam ~ufl6dem hinzu. Einige Monate 
vor der Aufnahme 6]ter Bewufltlosigkeit uncl epilepti]orme An]dille mit Zungenbil~. 

Bei der Aufnahme f~llt die sehr schwere Acrocyanose auf. Trommelschlggel- 
/inger. Auf dem rechten Auge Amaurosis. Keine Odeme. Herz: Kein Spi$zenstol~, 
im 2. Zwischenrippenraum kleine Pulsation. Perkussion: Herzkonturen vergr6[3ert. 
Relative D/~mpfung oben an der 3. Rippe, links ein Querfinger breit aul~erhalb der 
Mammillarlinie, rechts 2 Querfinger breit aul~erhalb des Sternums. Auskultation: 
Uberall systolisches Gerdusch mit Maximum an der Pulmonalis. 

Temperatur: ~ormal. Eiwei[3: ~-~ -~. Esbach: 1~ Puls: l%hythmisch 72. 
JBli~tbild: ~. 7450000, W. 6100, Hb. 130%, ~. I. 0,8. Blutdruck: 120/105 1%1%. 

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, 
l)uls 100, Temperatur 38 ~ zuweilen Pulsus bigeminus, zunehmende Dyspnoe. 
Esbach 2o/00 . Tod am 31.8.29. 

Klinische Diagnose. Vitium cordis congenitum. Ductus  Botalli 
apertus.  Endocardi t is  recurrens. 

Sektionsdiagnose. Tuberculosis miliaria acuta. Tubercula miliaria 
pulmonum,  renum, lienis et hepatis. Tuberculosis caseosa p~rt im fibrosa 
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apicis pulmonis sinistri. Pleuritis fibrinosa /ateris utriusque. Epen- 
dymitis et prostatitis easeosa tuberculosa. Nephritis papillaris tuber- 
eulosa. Tuberculum solitarium magnitudinis nueis juglandis ad regionem 
gyri centralis hemispheri sinistri cerebri. Pulmo dexter 5 partibus, 
pulmo sinister 2 partibus, Cyanosis maioris gradus. Thrombosis venarum 
periprostatieorum. Trommelsehl~gelfinger. 

Abb. 1. Rechter Vorhof und rechte Kammer seitlich aufgeschnitten. Die in den Ventrikel 
herabh~ngende trichterfSrmige /VIembran unerSffnet. 

Herzbe~und. 
(Die Zahlen in Klammern sind Durchschnittszahlen nach dCSssle-lYoulet.) 

Gewicht des in Formalin geh~irteten Herzens 440 g (285 g). ]:)as ganze Herz 
scheint hypertroph, bietet aber sonst ~ugerlich keine Besonderheiten. 

Das linIce Herz ist normal gebildet. Die AortenSffnung miBt 52 mm (54,2 ram). 
Die Klappen sind zart  und zum Tell gefenstert. Die Koronarienabgi~nge an den 
fiblichen Stellen. Die Innenwand der Koronarien glatt  und spiegelnd. Das linke 
Herzohr ist eher klein. Das Ostium venosum hat  einen Umfang yon 50 ram (95 mm). 
Die Mitralklappen sind zart,  die Chordae gut entwickelt. Die Wandst~rke der 
linken Kammer  betr~tgt 12--15 mm (10--12 mm). Keine Dilatation. 

Das rechte Herz weis t  e ine  h o c h g r a d i g e  D i l a t a t i o n  auf.  Das  r e c h t e  
I-Ierzohr i s t  h y p e r t r o p h i s c h  u n d  d i l a t i e r t .  D ie  W a n d s t ~ r k e  b e t r ~ g t  
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hier 3- -4  mm. Dus Herzohr hat  reichlich Trubekeln, w~hrend die Innen- 
wand des rechten Vorhofs sonst tiberull glutt und spiegelnd ist, Das 
Foramen ovule ist offen, sein Durehmesser betr/~gt in kruniecuuduler 
l~ichtung 22 ram, in sagittuler Richtung 16 ram. Dus ven6se Ostium hat  
einen Umfung yon 195 m m  (110,2 ram). Die Wandst/~rke der Kammer  
betr/~gt ebenfalls 4 ram. Die PulmonulisSffnung ist 70 m m  (64 mm) 

Abb. 2. l : teehter Vorhof l ind r e c h t e  K a m m e r  m i t  4e r  t r i e h t e r f 6 r m i g e n  Membran  yon  der  
Vena  ca,v~ aus  seitl ich aufgeschni t ten .  

grog, der Conus pulmonulis arteriosus 160 ram. Die Pulmonalkluppen 
sind zurt und ohne Besonderheit. Die hintere Klaploe ist gefenstert. 
Die Wundst/~rke betragt  im Conus urteriosus pulmonalis 4 ram. 

Nueh Aufsehneiden des Conus und der Arteriu pulmonalis zeigt sieh 
die Trieuspidalis uls ein 50--60 mm langer, naeh unten zu sieh etwus 
verjiingender Triehter, der im reehten Ventrikel herunterzieht (Abb. 1 
u. 2). Der obere Ansutz entsprieht dem Annulus fibrosus. Das Ostium 
venosum hat  einen Breitendurehmesser yon 75 m m u n d  einen sagittulen 
Durehmesser yon 50 mm. Die entsprechenden Muge am Ausgang des 
Trichters sind 40 m m u n d  30 mm. An der Septumseite ist der Triehter 
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nach dem Conus pulmonalis zu breit often (Abb. 3). Diese 0ffnung stellt 
ein mit  der Spitze nach oben und der Basis nach unten geriehtetes, etwas 
abgerundetes Dreieck dar. Dieses ist in der Spitze 48 mm hoch, seine 
40 mm breite Basis wird yon einer 12 mm breiten bandfSrmigen Br/icke 
gebilde~, die yon dem dem Septum anliegenden Tell der Klappe ausgeht 
und die gleiche zarte, doch etwas muskulSsere Struktur  hat, wie die 

Abb.  3. Der  a u f g e s c h n i t t e n e  Conus pulmonal i s  zeigt  die t r i ah t e r f6 rmige  ~ Iembran  m i t  der  
bandf6 rmigen  Briicke yon  der  Riickseite.  

Klappe selbst. Diese Briicke ist mi t  dem gegeniiberliegenden vorderen 
Klappenteil  nur dutch sehr zarte Sehnenf~tden verbunden. 

Das freie Ende der Klappe und der Rand der 0f tnnng hat  einen feinen 
Muskelwnlst. Typische Papillarmuskeln sind nicht vorhanden. Zahl- 
reiche zwirnartige Muskelf~den durchziehen den unteren Teil der Kammer .  
Mehrere davon sind 2 - -4  m m  dick und gehen zum freien mit  Muskelwulst 
durchzogenen Rand der trichterfSrmigen Klappe. An der Grenze Kammer  
und Pulmonalis lguft - -  wo das Septum in die Pulmonalis iibergeht, 
also am hinteren Teil der Pulmonalis - -  ein grSl3erer ungef~hr 1 cm 
dicker Muskelwnlst entlang. D i e s e r  zieht etwas sehr~g nach oben zum 
Anmdus fibrosus und bildet hier einen Teil der Wand. Nach unten zu, 
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wo er sieh papf l l~rmuskelghnl ieh  verbre i t e r t ,  l iegt  er der  W a n d  zwar  
d ieh t  an,  doeh 1/~Bt sieh hier  z. B. eine P inze t t e  zwischen ihm und  der  
W a n d  ohne weiteres durchfi ihren.  Fe ine  Chordae t end ineae  ziehen yon  
diesem MuskelbMken zum hin teren ,  dem Sep tum anl iegenden freien Ende  
der  dre ieckigen 0ffnnng.  Sonst  sehen wir  einige Chordae ~ueh a m  freien 
Ende  der  Klappe ,  die aber  ganz unregelm~gig  ver laufen u n d  n i rgends  
in Paloi l larmuskeln enden.  Die  t ~ d e n  s ind  tei lweise muskul6s.  Naeh  Auf- 
sehneiden der  vorderen  W a n d  des Tr ich te r s  k a n n  m a n  feststel len,  dag  
eine e twa 60 m m  lange,  h in te re  P l a t t e  des Tr ieh ters  dem Sep tum vent r i -  
eulorum fest  anl iegt .  Pu lmonalw/ i r t s  k a n n  m a n  diese P l a t t e  ungef~hr  
in einer  Bre i te  yon  25- -30  mm,  5 - - 6  m m  hoch yon  der  Musku la tu r  
abheben ;  dor t ,  wo die  k le inen Chordae z u m  anormalen  Muskelwuls t  
ziehen. Wei te res  Abheben  wi rd  dureh  feine Chordae verh inder t .  Von 
diesem adh~ren ten  Teil  der  Klalope geht  die oben erw~hnte  ba nda r t i ge  
Br i icke  aus, die die Basis  der  dreieekigen 0 f fnung  im Tr ieh te r  bi ldet .  
Nahe  am freien E n d e  is t  die h in te re  P l a t t e  an  manchen  Stel len d i r ek t  an  
der  H i n t e r w a n d  f ixier t .  A n  der  h in te ren  S e p t u m p l a t t e  I inden  wi t  ein 
5 m m  holies, 3 m m  brei tes  ovMes Loch, dessen l ~ n d e r  sieh i iberal l  frei  
yon  der  Muske lwand  abheben  lassen. 

Mikroslcopischer Be]und. Zur histologischen Untersuchung wurden 3 ver- 
schiedene Stficke herausgesehnitten, mit tI~matoxylin-Eosin und mit van Gieson- 
Elasticaf~rbung gef~rbt und aueh mit ~hnlichen Stricken eines gesunden Kontroll- 
herzens verglichen, und zwar 1. ein unterer Teil des trichteri6rmigen Diaphragmas, 
Muskel enthaltend, 2. ein Keil aus der Septumplatte und 3. eine muskul~re Insertion. 

Im 1. Pr~parat ist die oberfliichliche elastische Schicht nicht so sauber kontu- 
riert wie beim gesunden Herzen, sondern etwas verwasehen. Die kollagene Schicht 
ist vsrbreitert. Dort finden sich Capillaren und aueh gutausgebildete, kleine Gefi~ge 
mit Elastiea und regelrechtem Wandaufbau. Das Bild ist daher sin ganz anderes 
wie beim gsw6hnlichen mikroskopischen Bild einer normalen Klaloloe. Vor Mlem 
erkennt man bereits gleich in der van Gieson-F~rbung den v611ig anderen Befund. 
Die roten TSne des Bindegewebes werden teilweise geradezu verdr~ngt yon dem 
Gelb zahlreicher Muskelbrindel. Die Kerne sind hier wesentlich zahlreieher und 
grSBer als im Bindegewebe. Diese Brindel yon tterzmuskelzellen weisen dentliehe 
Querstreifung auI. 

Ein ganz gleiches Bild zeigt das 2. Pr~parat. Weder im Muskelgewebe der 
K. laploe noch im Myokard finden siehirgendwelche Entzfindungsreste oder Sehwielen. 
Uberall auch in der Klappe ist die Querstreifung deutlich siehtbar. Lediglich das 
parietale Endokard enth~lt teilweise mehr elastische und kollagene Fasern als 
gewShnlich; die stellenwsise ganz kleine Polster bilden. Zwischen der Klaploe und 
dem parietalen Endokard sind einige kleine Chordae im Schnitt quergetroffen. 
Sie bestehen aus zellarmen, kollagenem ]~indegewebe, dazwisehen finden sieh 
elastisehe Fasern und vereinzelte Meine Gef~Be, die eine Intirnaverdieknng auf- 
weisen. 

Das Bild der muskul~ren Insertion schlieglich zeigt eine dieke und zerbrSckelte, 
zerrissen wirksnde Elastica. Auch in dem 3lembranteil finder sich wiederum 
Muskulagur mit tadelloser Querstreifung. Die ~asern des mit Endokard bedeckten 
Muskelwulstes ziehen direkt an die Klaploe und gehen mit dersslben nnd ihrem 
Bindegewebe - -  meist jede Faser einzeln --- eine ganz intime Verbindung sin. 
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Funktion des Herzens. 

Was die Funktion des Herzens betrifft, so ist ein vSlliger SchluB 
des Ventrikels gegen den Vorhof hin sicherlich unmSglich gewesen. Das 
zeigen uns nicht nur die kurzen F~tden zwischen Wand und Klappe, 
sondern das geht auch daraus hervor, dab der Kranke mindestens in 
der letzten Zeit Insuffizienzerscheinungen aufzuweisen hatte. Immerhin 
diirfte die Klappe aber nicht so schluBunf~hig gewesen sein, wie man 
vielleicht nach der Schwere der Ver~nderungen anzunehmen geneigt ist. 

Bei der Ventrike]systole sollen sich die KIappenr~nder durch die 
Wirbelbildung und den Uberdruck in der Kammer  aneinander legen, 
kurz, die Klappe soll sich stellen. In  unserem Falle kSnnen sie sich infolge 
der engen Beziehnng zur Wand im lateralen hinteren Teil mid wegen der 
zahlreiehen Trabekel yon der Aul3enfliiche des Sackes zur Wand im 
gfinstigsten Fall einander n~hern. Doch darf man nieht vergessen, dal3 
sich b c i d e r  Ventrikelsystole durch die Muskelaktion das Volumen auch 
erheblich verkleinert und sich die Wi~nde der Kammer  einander erheblieh 
n/~hern, so dab das Klappenostium als solches viel kleiner wird. Anders 
ist es auch nicht zu erkl/~ren, dab sich in der Anamnese in unserem, wie 
auch in den sparer zu erw~hnenden F/~llen, jeweils erst ftir die letzten 
Lebensmonate erhebliche Beschwerden angegeben linden. Auch Geipel 
wies schon darauf hin, dab es geradezu wunderbar sei, wie ein Mensch 
mit  so]chen Ver/~nderungen 61 Jahre alt werden kSnne (Fall Marxsen). 

Funktionell gellSrt der yon der Klappe umschlossene Teil natfirlieh 
zum Vorhof. Dadurch ist der Vorhofsteil erheblich grSBer als die Kammer .  
Diese Tatsache macht  zwar eine vSllige Entleerung des Vorhofs in die 
Kammer  unmSglich, braucht aber als solche noch keine Herzinsuffizienz 
herbeizuftihren, denn da in unserem - -  wie in den anderen analogen 
F~llen - -  das Foramen ovale often oder doch durchlSchert ist,, ist bier 
ein sinnvoller Ausgleich geschaffen. 

Praktisch dfirfte also die Funktion in unserem Fallc folgenderma~en 
vor sich gegangen sein: 

]. Einstr6men aus der oberen und unteren Vena cava. 
2. Vorhofssystole und teilweise Entleerung des Vorhofs. Das Blur, 

was sich nicht mehr in den wesentlich kleineren Ventrikel pressen l~13t, 
wird durch das offene Foramen ovale ins linke Herz gedrfickt. 

3. Vcntrikelsystole. Ein Tell des Blutes, wahrscheinlich der weitaus 
grSBere wird in die Pulmonalarterie ausgetrieben. Ein andcrer Tell wird 
wieder zuriickgepreBt in den Vorhof. 

Diese Regurgitation verursacht natfirlich vermehrte Arbeit, so kommt  
es zu st~ndig erhShtem Druck und damit  zur Dilatation. Der Druek 
iibertr/igt sich aber auch auf den Vorhof. Allein, hier finder sich ein 
offenes Ventil in Gestalt des Foramen ovale. So herrscht im Vorhof 
zwar immer erhShter Blutandrang, wi~hrend der Druck etwa ausgeglichen 
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wird. Die Folge davon ist zwar eine Di la ta t ion,  aber keine wesentliche 
t Iype r t roph ie ,  w~hrend es im K a m m e r r a u m  nur  zu einer Di la ta t ion  
kommt .  

Andere F~ille. 

U n t e r  den 10 in der L i t e r a tu r  h inre ichend beschriebenen Herzen  
mi t  kongeni ta ler  Tricuspidalinsuffizienz finder sich eine Reihe  mi t  
ganz i~hnlich gea r t e t en  MiBbildungen. 

Bei der Wiedergabe der Fglle mul~ ich yon den Bezeichnungen der Verff. ab- 
weiehen, da sie meistens zugleich eine Deutung enthalten und die Einteilung in 
Segel nach eigener Angabe der Verff. zumeist rein willkarlieh ist. Ich stelle daher 
den Befund mit eigenen Worten unter I-Ierausstellung der Gleichheiten so dar, wie 
er sieh nach der Besehreibung und vor allem auch naeh den Abbildungen objektiv 
darstellt. 

Der erste iihnliehe Fall wurde 1866 yon Ebstein ver6ffentlieht. 
Es handelt sieh mn einen 19j~ihrigen Arbeiter. In der Anamnese linden sich 

Kurzatmigkeit, 0deme, Cyanose, Herzklopfen. 
Der reehte Vorhof ist erheblieh dilatiert. In der Fossa ovalis linden sich zwei 

gr6Bere und einige kleinere Offnungen. Die Yalvula Thebesii fehlt. 
Die Tricuspidalklappe besteht aus einem am Annulus fibrosus ansetzenden, 

nach rechts und unten zu geschlossenen Back, welcher hinten medial in das Endokard 
des Septums iibergeht. Am Conus pulmonalis findet sich auf dem Septum ein 
dicker Muskelwnlst. An diesem 4 em langen, senkreehten Muskelbalken inseriert 
der vordere Teil des membran6sen Saekes, am oberen Teil mit einem schmalen, 
am unteren Teil mit einem breiten Sehenkel. Von diesen beiden Sehenkeln nnd 
dem Muskelbalken wird so eine 4mal 3 em groBe lgngsovale 0ffnung gebildet als 
Zugang zu dem sonst dureh die Membran v611ig abgesehlossenen Conus art. dexter. 
Die Membran hat das Aussehen und Verhalten einer Iibr6sen ttaut. Sic ist reichlich 
gefenstert und an der AuBenwand sind unten und vorne reichlich Sehnenfgden 
zur Muskelwand vorhanden. Eigentliche Papillarmuskeln fehlen. Medial ent- 
springt auf dem Septum 15 mm unter dem Annulus fibrosus mit der ]~asis naeh 
oben ein rudiment~irer dreieckiger Zipfel, der besonders an der vordeien Seite zahl- 
reiche, sehr zarte Sehnenfgden zu den schon erwiihnten Muskelbalken sehickt. 

Eine Erkliirung gibt Ebstein nieht, glaubt jedoeh eine fetale Endokarditis aus- 
schlieBen zu mtissen. 

Einen weiteren Fall yon TrieuspidalmiBbildung, der unserem Befund besonders 
~ihnelt, besehreibt Marxsen 1886: 

Herz einer 61jiihrigen Frau. Sehen wir yon der willkiirliehen Einteilung in 
verschiedene Segel ab, so bietet sich folgendes t~ild: 

An dem 3 em im gr6Bten Durehmesser haltenden Ostium setzt zirkulgr eine 
bandf6rmige, der Wand anliegende Membran an, die 7,5 cm in beiden Riehtungen 
miBt. Die untere 0ffnung des durch sic gebildeten Triohters betrggt 0,5 cm ira 
Durehmesser und ist yon derbschwieligen, dicken und diinnen Sehnenfgden begrenzt. 
Uber dem Conus pulmonalis finder sich eine liingsovale 0ffnung, die 3 cm im gr6Bten 
Durehmesser miBt. l~aeh hinten zu auf dem Septum wird der Conus yon einem 
sehr dieken Muskelbalken begrenzt. Von diesem geht zum Rand des ibm kon- 
gruenten Segelteiles ein ~iuBerst zartes Netz yon Fi~den. Papillarmuskeln und 
Sehnenf~den sind nieht vorhanden. Die Membran ist mehrfaeh gefenstert. Das 
Foramen ovale besitzt zwei grSl~ere Offnungen. 

Die Erklgrung sieh~ Marxsen in einer fetalen Endokarditis, und zwar nimmt er 
an, da~ die verwachsene Membran mit der Muskelwand welter gewachsen ist. 

Virchows Arcbiv .  :Bd 299. 16a  
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3 weitere Fglle von TricuspidalmiBbildung wurden 1903 yon Geipel publiziert, 
yon denen der 1. Fall  hier wiedergegeben sei: 

Herz eines 18j~hrigen Menschen (Geschlecht ?). Starke rechtsseitige Dilatation. 
Zirkumferenz des Ostiums 13,5 cm. An Stelle eines Segels senkt sich ein einziges 
breites Band tier in die Ventrikelh6hle ohne deutliehe Trennung in verschiedene 
Lappen. Der vordere Tell ist am ehesten als Klappe zu erkennen, seine gesamte 
~ul3ere F1/~che steht frei yon der Muskulatur ab, w~hrend seine Spitze mi t  F/~den 
an der Wand fixiert  ist. tJber dem Conus pulmonalis eine dreieckige 0ffnung. Die 
dem Conus zugewandte Dreieckseite des Vorderteils betr/~gt 6,2 cm. An der Spitze 
des Dreieeks ia$ der vordere Tea mit  dem medialen, dem Septum anliegenden, 
durch einen 1 em Iangen, 1,4 cm hoheu Saum verbunden. - -  Die Klappe ist iiberall 
am Limbus angeheftet. Der Klappensaum ist gleichmgBig verdiekt. Die AuBen- 
fl~che des Tricuspidalsegels weist ein reiches Gefleeht yon Chordae tendineae auf, 
die untereinander dureh Xstehen zusammenh~ngen. Zahlreiche gut entwickelte 
Trabeculae earneae l inden sieh besonders an der Herzspitze und dem vorderen 
Segel. Keine Papillarmuskeln. In  der linken Lappenhalfte nahe der Fixation sind 
2 runde Lficken yon etwa 6 mm Durchmesser. Uber dem hinteren Septum v611ige 
Versehmelzung der Xlappe mit  dem Endokard. Foramen ovale often: 11/18 ram. 

~ ich t  mi t  unserem tibereinstimmend ist der 2. Fall  Geipels, der dadurch gekenn- 
zeichnet ist, dab das die Klappe darstellende Band nieht in seiner ganzen Aus- 
dehnung am Faserring inseriert, sondern teilweise unterhalb desselben, so dab die 
hintere Septumh~tlfte und die hintere Kammerwand oberhalb des Ansatzes ganz 
frei zutage treten. Dartiber hinaus spaltet sich das Band in der Tiefe, seine beiden 
Schenkel schlagen um und haben verschiedene Insertionsstellen. Dagegen ist 
Geipets Fail  3 unserem Beftmd wieder sehr ghnlich: 

15jghriger Arbeiter mi t  Galopprhythmus und erheblichen Odemen. Stark 
vergr6Bertes I-Ierz mit  erheblieh dilatiertem rechten Vorhof. Das Foramen ovale 
ist in einem 8real 3 mm breiten Spalt nnd mehreren  kleinen LSchern often. Die 
Zirkumferenz des rechten Trieuspidalostiuras betr~tgt 14,9 era. Vom Limbus h~tngt 
tier in die VentrikelhShle hinein ein mehrfach durchbrochener Sack. An der Um- 
biegungsstelle der hinteren Wand in alas hintere Kammerseptum bleibt allerdings 
- -  ahnlieh wie in Geipels Fall  2 - -  eine 22 mm breite Strecke vom Ansatz des Sackes 
frei. AuBer an der Vorderwand liegt der Sack der Ventrikelwand aberall breit an. 
Insbesondere ist dies der Fsdl am Septum und an der hinteren Veutrikelwand. 
Lateral  ist der Sack durch eine Anzahl yon mehr oder weniger dicken Sehnenf~den 
mit  tier Wand verbunden. An der Vorderwand inseriert er an einem Muskelbalken, 
der hier yon vorn oben schr~g abet  den Conus nach hinteu nnten zieht. Auf dem 
Muskelbalken sitzt unten ein papillarmuskelahnliches Gebilde, das zum vorderen 
Membranteil eine Anzahl Chordae sender. Der Soptumteil inseriert an einer Stelle 
unterhMb des Annulus und lg,~t so eiuen nur yon Endokard fiberkleideten Tell 
frei. An dieser Stelle l inden sich auch sonst Defekte und die Membran ist hier stark 
gesehrumpft und besteht nur ans mehreren dieken Str~ngen. An einer Stelle, 
die Gs@el als t3bergang zum seitlichen Lappen bezeichnet, ist die Membran nur 
3,5 em breit. Der Conus pulmonalis bildet in der Membran eine ovale 0ffnung, 
die 28mal 13 mm miBt. Der obere Tell der Membran ist bier 2 cm breit. Auf dem 
Septum ist analog dem F~lle Ebsteins ein rudim6nt~res Segel in Gestalt eines drei- 
eekigen Zipfels, der mi t  der Membran oben beiderseits verbunden ist und yon dem 
seitlieh einige F~tden zur Membran ausgehen. 

Ge@el erkl~rt seine :gMle mit  einem Bestehenbleiben des fetalen Endothelrohrs 
dutch den ganzen Ventrikel aus dem Abschnitt  der ontogenetischen Entwickhng,  
wo der I-Ierzschlauch noch ~us einem Muskelrohr und einem Endothelrohr bestand, 
die miteinander durch zahlreiche Bracken verbunden waren. Diese Bracken glaubt 
er sind in den zahlreichen Faden und Yerbindungen zwischen Sack bzw. B~embran 
und Ventrikelwand noeh vorhanden. Wo die Ausbildung des trabekuI~tren Reliefs 
der Kammerwand geringer ist - -  wie auf dem Septum - - ,  hat  sich das Endothelrohr 
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der Kammerwand friiher angelegt. - -  Im gleichen Jahre verSffentlichte Sch6nen- 
berger folgenden Fall: 

Hier handelte es sich um ein 4i/~j/~hriges Madehen mit hochgradiger Cyanose, 
besonders an den Lippen und Ohren and im Gesicht. Schwarzblauverfi~rbte, 
trommelschlagelartige Fingern/~gel and Endphalangen. Fremissement eataire. 
Systolisehes und diastolisehes Ger/~usch. Stark vergrSBerte Herzd~mpfung be- 
sonders nach rechts bin. Starke Dyspnoe. 

Die rechte Thoraxseite war fast ganz ausgefiillt vom reehten Ventrikel, derselbe 
war wie eine Blase gespannt, die Ventrikelwandung wie eine Membran verdiinnt 
und die rechte Lunge war auf ein Minimum zusammengepreflt. Der linke Ventrikel 
war ganz klein ,,and saB wie ein RXi~]chen am rechtenVentrikel. Die Wandung des 
linken Ventrikels war lest und dick". Im iibrigen keine Bildungsanomalien. Die 
Entfernung vom unteren Ende des Conus pulmonalis bis zur Herzspitze betr/~gt 4 era. 

,,Betraehtet man das I-Ierzinnere yon einem Schnitte aus, welcher yon hinten 
her den rechten Ventrikel erSffnet hat und welcher die hintere Wand desselben 
hart am Septum ventriculorum abtrennte, so sieht man einen riesigen Sack vor 
sich, we]eher den rechten Vorhof und den rechten Ventrikelraum umiaBt. Der 
rechte Vorhof and der rechte Ventrikel sind daselbst nur getrennt durch einen 
Ring, der etwas vorspringt in das Lumen der beiden R/iume, der aber keinerlei 
richtige Klappenzipfel aufweist. An der hinteren Wand des Conus loulmonalis 
finder sich eine ovale, 20 mm lange, 12 mm breite 0ffnnng, welche begrenzt ist 
dureh einen dieken Papillarmuskelwulst, der yon der Ventrikelwand septumartig 
gegen das Lumen vorspringt nnd nach nnten gleichfalls die erw/ihnte 0ffnung 
abgrenzt, fibergehend in die vordere Wand des Ventrikels." ,,Die rechte Grenze 
des erw/ihnten eifSrmigen Foramens wird gebildet dutch die freie, segelf6rmig 
in das Lumen des reehten Ventrikels hineinragende Membran, welche nach unten 
links zieht und daselbst sieh an den besehr~ebenen Papillarmuskel inseriert." Von 
der besehriebenen Membran gehen Sehnenf/~den nach oben und auBen zu den 
Trabekeln der Ventrikelwand. ,,Am Septum ventriculorum bzw. an der linken 
Wand des rechten Ventrikels h/~ngt ein tasehenartiges Gebilde, einer sog. Taschen- 
klappe vergleichbar, welche mit blindem, sackartigem Ende naeh oben geriehtet, 
mit der 0ffnung gegen die Herzspitze zugewendet ist." Die Gr6Be der Membran 
bctr/~gt 3,5--4 cm in der Breite und 16--17 mm in der L/inge. Sie ist mehrfach 
gefenstert. Das Foramen ovule hat einen Durchmesser yon 12 ram, ist fund und 
weir often. 

Noeh besser als die wiedergegebene Beschreibung weist die Abbildung die J/~hn- 
lichkeit mit unserem Fall auf. 

Der yon MacCallum ver6ffentliehte Fall ist angeblieh nicht~ ausreichend be- 
sehrieben. Die Originalarbeit war mir nicht zug/inglich i. Herxheimer ~ufiert sich 
dariiber: ,,Der Fall "con .MacCallum wird in bezug auf die Miflbildung der Tri- 
cuspidalis als dem Ebsteins entsprechend bezeichne~." Als nieht hierhergeh6rig 
m6chte ich die Fil le Heigels ansehen, in denen die Mil~bfldung doch -con anderer 
Art zu sein seheint, a]~S in den bisher beschr~iebenen F/~llen. Ferner dfirften dem 
Fall Gutzeits, einer Defektbildung im Septum and der anliegenden Tricuspidal- 
klappe andere Entwicklungsst6rungen zugrunde ]iegen. Der Fall ~lackhall-Morison, 
der allerdings wertvolle Angaben "cermissen l/iBt, geh6rt nur  teilweise hierher: Bei 
starker rechtsseitiger Dilatation is~ die TrikuspidalisSffnung fiir die I-Iand ]eicht 
durehg/~ngig. Die schon mehrfaeh erw/~hnte Besonderheit des Klappenansatzes 
unterhalb des Limbus ist hier in erh6htem MaBe ausgeprigt. Nur das "corderc 
Segel -- die Segel sind bier gut zu unterscheiden -- hat einen normalen Ansatz. 
Am niedrigsten inseriert das hintere Segel, das fast bis zur Sloitze reicht, 
w/~hrend die vertikale Selotumklappe nut sehr klein ist. 

i Ich erhielt sic wahrend der Drucklegung. Der Befund ist nieht in allen Teflen 
nnserem gleiehgeartet. Doch seheint die Entwicklungstendenz die gleiche zu sein. 

16" 
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Aueh den Fall yon Arnstein muB ich ausnehmen, der 1927 ver6ffentlieht wurde 
und haupts/~ehlieh dadureh gekennzeichnet ist, dal3 die deutlieh voneinander zu 
trennenden rudiment~ren Klappen night am Annulus Iibrosus, sondern wesentlieh 
tiefer ansetzen. Daneben linden sieh in diesem Fall aueh reiehlieh Rfiekst/inde einer 
im sp/~teren Leben durchgemaehten Endokarditis. 

Gemeinsame Merkmale der wiedergegebenen Fiille. 
Stellen wir also noeh einmM die den geschilderten F~llen gemein- 

samen MerkmMe heraus: 
t. Start  der Klappensegei finder sieh ein membranartiges Band oder 

ein geschlossener Sack. 
2. Der vorderste Tell dieser Gebilde ist in bezug auf GrSge und 

Bewegliehkeit stets am besten entwiekelt, w/ihrend d e r d e m  Septum 
entspreehende mediMe Tell die dfirftigste Ausbildung aufweist und meist 
dem Septum dieht anliegt oder mit  ihm verwaehsen is~. 

3. Ober dem Conus pulmonMis findet sieh stets eine ovMe oder drei- 
eckige Ausstr6mungs6ffnung in der Membran. 

4. Auf dem Septum findet sieh Ms hintere Begrenzung des Conus 
pulmonMis ein senkreehter oder aueh etwas schr/~ger, dicker Muskel- 
bMken. 

5. An diesem MuskelbMken inseriert einsehenkelig oder zweisehenkelig 
der VorderteiI der Membran oder des Sackes, so die obere bzw. obere 
und untere Begrenzung der erw~hnten Ausstr6mungs6ffnung bildend. 

6. Die Einteilung des Ventrikelraumes and  die Gr6Be der verschie- 
denen R/~ume untereinander ist Mlgemein fo]gende: 

A. Vorhofsteil der Kammer :  Innenraum der Membran. 
B. Eigentliehe KammerhShle, bestehend aus folgenden Partien: 
a) u  dem vorderen Segel and  aus dem Conusraum, am gr5Bten. 
b) Unten naeh der Spitze zu, klein. 
e) An der laterMen Ventrikelwand, unbedeutend. 
7. In  keinem FM1 finden sieh Papillarmuskeln, dagegen meist zahl- 

reiche kurze Chordae tendineae, vor Mlem an der laterMen Ventrikel- 
wand. 

8. Bleibt ein Stfiek Kammerwand oberhMb der Ansatzstelte unbe- 
deckt, so fehlt ihr das trabekul/~re Relief. 

9. Offenes Foramen ovMe. 
10. Zahlreiche Durehl6eherungen oder Fensterungen der Membran 

kSnnen vorkommen. 

Entziindliche Veriinderung oder Mil~bildung~. 
Was die Frage des Ursprungs der geschilderten Ver~nderungen betrifft, 

so glauben wir in unserem FMle eine fetMe Endokarditis mit  Sieherheit 
zugunsten einer prim~ren MiBbildung verneinen zu kSnnen. 

Rein makroskopisch finden wir keinerlei Anzeichen einer Entztindung 
an der TricuspidMis oder der Herzinnenwand, weder Verk/irzung oder 
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Sehrumpfung, noch Verdickung, sondern im Gegenteil Vergr6Berung 
und dabei eine sehr zarte Struktur. Fast alle Beobaehter betonen, dab 
Vergr6Berung und Zartheit yon vornherein gegen eine fetale Endokarditis 
und fiir eehte MiBbildung sprechen. Hs abet eine fetale Endokarditis 
stattgefunden, so mfiBten sieh Spuren davon aueh an anderen Klappen, 
insbesondere an der Pulmonalis linden. Abet auBer an der Trieuspidalis 
linden wir im ganzen Herzen keine weiteren MiBbildungen oder Spuren 
einer irfiheren Entzfindung. Im Gegenteil sind alle Klappen sehr zart 
nnd durehsiehtig. 

Mikroskopisch zeigt sich weder in der Klappe noch in der Kammer- 
wand irgendein Rest einer friiheren Entzfindung. Natfirlich braucht 
eine Rundzellen- oder Lymphocyteninfiltration nach 19 Jahren keine 
sichtbaren Spuren mehr zu hinterlassen, aber wir sehen auch keine 
Schwielen oder sonstige Entzfindungsreste. Auffallend ist, dab die Klappe 
ziemlich reichlich regelrecht gebautes Muskelgewebe von ganz klarer, 
sauberer Struktur aufweist. Im Gegensatz zum Falle Gutzeit, der als 
einziger einen ausffihrlichen mikroskopischen Befund gibt und der seiner- 
seits auch eine prim~re MiBbildung annimmt, hat das Muskelgewebe 
bei uns sogar eine deutliche Querstreifang. Wenn wir auch hence die 
4 Stadien der Klappenentwicklung nach Bernays, nach denen die Klappen 
erst rein endothelial, dann mehr and mehr muskelig und sehliel]lieh rein 
muskelig und danaeh rein bindegewebig sind, nicht mehr als riehtig 
annehmen, so sind sich doch alle neueren Untersueher darin einig, dab 
bis zu ihrer endgfiltigen bindegewebigen Ausbildung die Klappen ein 
yon reiehliehem Muskelgewebe durehsetztes endokardiales Gebilde dar- 
stellen. Wir dfirfen also auch hieraus schliegen, dab in unserem Falle 
die Klappe nieht ihre volle Ausbildung gefunden hat, sondern vor Ab- 
schlng ihrer Entwieldung und bindegewebigen Umwandlung die Klappen- 
anlage eine Fehlbfldung eingegangen ist. Aueh die im Muskelgewebe 
vorhandenen gut ausgebildeten Capillaren sprechen daffir u n d  geben 
geradezu der Klalope das Geprgge einer embryonalen noeh nicht vSllig 
entwiekelten Klappenanlage. Dieser Eindruck wird best/itigt durch die 
Tatsache, dab sich in keinem Falle Papillarmuskeln fanden, wohl aber 
mehr oder weniger zahlreiehe Chorda tendineae, ganz wie bei einer 
Klappenanlage in einem frfihen Entwicldungsstadium. Den an der 
Elastiea beschriebenen mika'oskopischen Befund, ihre Zerbr6ckelung und 
die stellenweise polsterghnliehe Verdiekung besonders der kollagenen 
tPasern m6ehten wir als rein meehanische Ver/inderung unter der Wirkung 
der starken Beanspruehung bezeichnen. 

Wichtige Aufsehlfisse jedoeh fiber die Unterseheidung zwisehen pri- 
m~rer MiBbildung und der - -  sieher sehr fiberschiitzten - -  fetalen Endo- 
karditis verdanken Mr einer Arbeit Zalkas. Danach linden sieh die 
Reste einer Entzfindung nieht so sehr im Klappengewebe, als vielmehr 
im Myokard. Diese bestehen dort aus ,,zellarmen, elastischen Fasern 

Virchows  A r c h l y .  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, gefal~reiche Papillarmuskeln unter 
Umst~nden mit nekrotischen Herden, verdicktes Endokard mit zell- 
reichem gequollenem jungen Bindegewebe. ,,Dicke bindegewebige 
Biindel greifen in das Myokard fiber, dazwischen atrophische Herz- 
musketzellen." Die ~u der Gef~i~e is~ verdickt. 

Von alldem finden wir in unserem Falle niehts. Wir glauben daher 
mit Reeht annehmen zu mtissen, dal3 es sich bier um vine primate MiB- 
bfldung ohne irgendwe]che Anzeichen einer prim~rcn oder hinzugekom- 
menen Entziindung handelt. Es kommt hinzu, dab die Tatsache, dab 
wir vine Anzuhl fast vSllig gleicher Mfl]bildungen besehrieben finden, 
vine fetale Endokarditis yon vorneherein recht unwahrseheinlieh m~ehV. 

Entwicklungsgeschichte der Tricuspidalis. 
Nicht  nur  die Anz~hl der  F~lle, sondern auch ihre  Einhei t l ichkei t  und  Gleich- 

f6rmigkeit  zeigen, dal~ es sich hier  um eine Mil3bildung handel t ,  der  best i ramte 
einheitliche Entwicklungsgesetze und  vine bes t immte Entwicklungsmeehanik  zu- 
grunde  liegt. Am ausgesprochensten scheint  mi r  die einheit l ichen aufgezeig~en 
Merkmale der  yon uns  besehriebene FalI zu haben,  so dal3 wir wohl annehmen  
dtirfen, dal3 hier  die Mi~bildung und  ihre Gesetzmal3igkeit am deut l ichsten zutage 
t re ten.  Wi t  werden im folgenden die Entwicklungsgeschichte der Tricuspidalis, 
sowie die verschiedenen Meinungen fiber die En t s t ehung  ihrer  einzelnen Abschni t te  
kurz darstel len und  danach versuchen, sie auf  unsere MiBbildung anzuwenden und  
diese zu erkl~rvn (Abb. 4). 

Die erste Anlage des Herzens besteht  bekannt l ich  aus der  M o l l i e r s c h e n  Herz- 
platte.  Nachdem diese sich fiber vine paarige endotheliale Herzanlage zum Endothel -  
rohr  umgebi ldet  ha t ,  bi ldet  sich um dasselbe ein , ,myo-epikardialer  Mantel" ,  so dal3 
im Fe ten  yon etwa 9 T~gen der  unpaare  Muslcelsehlauch aus einem primi~ren Endo-  
the l rohr  besteht ,  des in ein ~uBeres Muskelrohr hineingeschoben scheint.  Zwischen 
beiden f indet  sich eine dieke Flfissigkeitssehicht und  zahlreiche endotheliale und  
muskul~re Verbindungen und  Brfieken. In  dem durch  die sp~tere Sehleifenbildung 
neu en ts tandenen  Aurieularkanal  t r e t e n  d a n n  sehr bald - -  naeh  S a t e  etwa am 
12. Tage (beim Kaninehen)  - -  vorn  und  h in ten  je vine Endokardverd ickung  auf:  
das vordere und  hintere  Endokardkissen.  Diese verschmelzen mi te inander  und  
beteiligen sieh so such an  der  Septumbildung.  Naeh vollzogener Verschmelzung 
bezeichnet man  den inneren versehmolzenen Teil als Commissurenstrang,  die vor- 
s tehenden Gebilde als EndokardhOcker (s. Zeiehnung).  Gleichzeitig haben sich 
aber bereits  ein reehtes und  ein linkes Endokardkissen  la teral  an  der  I nnenwand  
ausgebildet und  wir haben  dami t  die vollst~ndige Anlage der  sp~teren Klappen.  
Soweit her rscht  bei allen neueren Forschern Ubere ins t immung.  Die Ansicht  
B e r n a y s ,  der z. ]3. nu r  3 K_issen l and  und  auch die weitere En t s t ehung  der  sp/iteren 
Klappen wesentlich anders  sehildert ,  daf t  heute als fiberhol~ gelten. Was die 
Differenzierung der  lateralen Endokardkissen in je 2 HScker betrifft ,  so spreehen 
sieh darfiber schon n ieht  mehr  alle Forscher  mi t  gleicher Deutl iehkei t  aus. Naeh 

Abb. 4. Schem~ tier Entwieklung der Trieuspida, lis. a---d bis zur Verschmelzung der 
medialen Endokardkissen und zur Bildung des Septnms. e---/ Die Differenzierung dec 
prim~ren Kl~ppenanlage in die 3 Segel nach den versehiedenen ~4-utoren. E . K .  = Endo- 
kardkissen. E.h.~EndokardhScker. C o . ~  Comissurenstr~ng. ~ Segel. v o . ~  vorderes 

Segel. hi. ~ hinteres Segel. med. = mediales See'el. 



Ein Fall  yon trichterf6rmiger Tricuspidalklappe (Ebsteinsche Krankheit). 

r 

a b 

247 

RoRil~sky 

undH~ll 



248 A. Zink: 

Tandler, der in Keibel-Malls Handbuch die Entwicklungsgeschichte des Herzens 
bearbeitet ha~, kommt es dann zu einer Unterminierung der Endothelkissen seitens 
der trabekul~reh Ventrikelmuskulatur, zun/~chst allerdings nur am vorderen und 
mittleren Endokardkissen, so dab diese allm/thlich fiberh~ngen. ,,Die Anlagen 
der Zipfelklappen sind plump, ihre ventrikelw~rts sehenden unterminierten R/~nder 
sind mit den Trabekeln der Ventrikel in Zusammenhang . . . .  Sie bilden eine Reihe 
plnmper Erhebungen, die teils aus Endokardwucherungen, tells aus Muskulatur 
bestehen," 

Versuche, die Entwicklung des menschlichen I-Ierzens rein mechanisch zu 
erkl~ren und alle Einzelformen des Herzens mit der Mechanik zu begriinden, sind 
yon Benecke unternommen worden und yon Spitzer. Ersterer sieh~ das form- 
gebende Agens im Blutstrom. ~qach ihm sind Druck und Wirbelbildung die weitere 
Ursaehe der Klappenbi]dung. Spitzer dagegen h/ilt den Blutdruck, Wellensto$ 
und den Str6mungsdruck ffir einen Waehstumsreiz auf vorstehende Teilungs- 
sporne. 

Was die Entstehung der einzelnen Segel betrifft, so ist der Ursprung des vorderen 
Segels am umstri~tensten. Von den ~lteren Un~ersuehern gibt ~okita,nsky an, 
dab es rechts nicht zu einer Verschmelzung der Endokardkissen kommt, sie bleiben 
gesondert und werden zum medialen und ~orderen Zipfel der Tricuspidalis. Da 
jedoch der vordere Zipfel nicht ganz am Commissurenstrang ansetzt, muB Roki- 
tansky zur Erkl~trung eine Verriickung und Drehung annehmen. ])as hintere Segel 
entsteht nach ihm aus dem lateralen EndokardkisSen. His dagegen erkl~rte, dab 
das vordere und hintere Segel aus dem lateralen Endokardkissen hervorgeht, 
w/~hrend das mediale Segel dem verschmolzenen Endokardkissen entstammt. 
RSse, der sich ebenfalls an Hand vergleichender embryologischer Studien mit der 
Entstehung der Atrioventrikularklappen befal~te, glaubt, da]~ aus den verschmol- 
zenen Endokardkissen eine mediale Klappe hervorgeht, die ,,beiderseits gemischten 
Ursprungs" ist, d. h. in der yon Bernays beschriebenen Weise entsteht, w~hrend 
die beiden lateralen Klappen lediglich durch Differenzierung der friiheren musku- 
16sen Ventrikelwand entstehen. Die neueren Untersucher kamen zu ganz anderen 
Ergebnissen. So entsteht nach Born und Mall das vordere Segel aus dem reehten 
]ateralen Endokardkissen, mit dem sich ein Arm des herabgewachsenen Septum 
pulmonale verbunden hat. /)as mediale Segel dagegen, sowie der mediale oder 
Henlesche Papillarmuskel gehen aus dem vorderen reehten mit dem Septum aorto- 
pulmonale vereinigten Endokardh6cker hervor. Von dieser Anlage geht auch die 
Crista supraventricularis aus, die zum Fu~e des mediaien Papillarmuskels zieht. 
])as hintere Segel entsteht nach den genannten Forschern einfach yon der hinteren 
und seitliehen Ventrikelwand. Mall fiigt jedoch ausdriicklich hinzu, da$ es sehr 
sehwierig sei, im embryonalen Herzen 3 Systeme abzugrenzen, die den sp/~teren 
Segeln entsprechen. Nach Herxheimer, der in Schwalbes Handbuch die MiBbil- 
dungen des Herzens bearbeitet hat, verschmelzen nach der Septumbildung das 
vordere und hintere Endokardkissen ebenfalls. ,,So bilden sieh 2 Wiilste, der eine 
in das Ostium atrioventriculare dextrum, der andere in das sinist~um vorspringend; 
sie liefern die Grundlage Iiir je eine mediale Zipfelklappe. An der lateralen Wand 
der Ostia treten aueh Endokardwueherungen auf, welche den Ausgangspunkt 
fiir die anderen Zipfelklappen darstellen, ])iese Teile der Klappen verschwinden 
abet zum groBen Teil wieder; die Klappen selbst sind muslCul/~ren Ursprungs, yon 
der benaehbarten Kammerwand aus entstehend, indem deren Muskelballen a l l  
m/~hlich auf die Unterfli~che der Endokardvorspriinge iibergreifen. Die Verkfimme- 
rung der Muskulatur und Umwandlung in die Klappen geht in der Weise vor sieh, 
dab wi~hrend der Hauptteil der Kammer start des sehwammigen Niuskelbaues 
durch Verbreiterung der Muskeln und Einengung def. Zwischemaume kompakter 
wird, die Balken gerade in der Umgebung der Ostia atrioventrieularis immer diinner 



Ein Fall yon trichterf6rmiger Trieuspidalklappe (Ebsteinsehe Krankheit). 249 

und yore Blutstrom mehr unterminiert werden, so dat~ sie ihre Muskulatur all- 
m~hlieh ganz verlieren. So wandelt sich die muskul6se Anlage zum Tell in die 
Atrioventrikularklappen, zum Tell aber weiter unten auch in sehnige F~den - -  
Chordae tendineae - -  urn. Letztere dienen den Klappen zur Befestigung an den 
Muskeln, die hier speziell als Papillarmuskeln bezeichnet werden." Zu einer tin- 
heitlichen Meinung fiber die Entstehung des vorderen Segels kommen die beiden 
!etzten Untersucher Sato und Spitzer. Nach ihren Studien bildet sich das vordere 
Segel aus dem vorderen rechten Endokardh6cker und dem vorderen Anteil des 
lateralen Endokardkissens bzw. dem reehten ]ateralen vorderen Endokardh6cker. 
Sato fiigt in Bestiitigung yon .Mall hinzu, dad aus dem erstgenannten Anteil auch 
ein vorderer, kleiner oder rudiment~rer Papillarmuskel hervorgeht, aus dem zweiten 
Anteil ein gut ausgebildeter vorderer lateraler. Das mediale Sege] entsteht nach 
ihm aus dem restliehen Teil der reehten versehmolzenen Endokardkissen und das 
hintere Segel aus dem hinteren Anteil des rechten lateralen Endokardkissens, 
beide wiederum mit je einem sehlecht bzw. gut ausgebildeten Papillarmuskel. Naeh 
Spitzer spielt eine wesentliche Rolle bei der weiteren Differenzierung der Klappen- 
anlage die Tricuspida]leiste, die in ~rontaler ]~ichtung durch den ganzen rechten 
Ventrikel ziehend das Einstr6mungsostium zweischenkelig umgreift, sieh naeh 
dieser Spaltung beiderseits wieder vereinigend. Dabei ffihrt der vordere starke 
Sehenkel zur Versehmelzung der beiden Endokardh6el~er und bildet so das in 
seinem ZugeliegendegroBe transversale vordere Segel. DaB eine solche Vereinigung 
bei den hinteren Zipfeln der Trieuspida]is unterbleibt, fiihrt Spitzer auf die relative 
Schw~che des hinteren Sehenkels der Trieuspidalleiste im Vergleieh zum vorderen 
zuriiek, dessen st~rkere Entwicklung aus seiner Grenzstellung zwischen 2 Blut- 
s~ulen verstgndlich wird. 

Yersueh einer Erkl~irung unseres Befundes. 

Versuchen wir  unseren  Fa l l  en twicklungsgesehicht | ich  zu deuten,  so 
mfissen wir  d a v o n  ausgehen,  dab  aus i rgende inem uns u n b e k a n n t e n  
Grunde  die Tendenz  zur  Verschmelzung der  E n d o k a r d k i s s e n  i iberwogen 
h a t  gegenfiber der  Neigung,  sich in einzelne Segelabschni t te  zu dif- 
ferenzieren.  So ist  n i ch t  nu r  e ine  Differenzierung des l a te ra len  Endo-  
kardkissens  unterb l ieben,  sondern  es is t  auch zu einer  Verschmelzung 
des ]a tera len  m i t  dem media len  E n d o k a r d k i s s e n  gekommen,  so da~ 
sich ein e inhei t l icher  geschlossener Sack b i lden  konnte .  U m  die Einzel-  
he i ten  der  Mil~bildung erk lgren  zu kSnnen,  is t  es yon  gro]~er Wieh t igke i t ,  
die dreieckige 0 f fnung  in der  Membran  fiber dem Conus pulmonal i s  
entwicklungsgeschicht] ich lokal is ieren zu kSnnen.  Es  bes tehen  nur  
2 MSglichkeiten.  Sie k a n n  sein:  

1. die Lficke zwischen vorde rem und  h in t e r em media len  (nicht  
verschmolzenen)  ]~ndokardhScker ,  oder  

2. die Li ieke zwisehen l a t e ra l em und  media]em vorderen  E n d o k a r d -  
hScker.  

Die Tatsache ,  dal~ sie sich genau fiber der  Pulmonal isSffnung bef indet ,  
spr ieh t  ffir d ie  ers te  MSgliehkeit .  Denn  die  Pu lmona l i s  en t s t eh t  aus  dem 
zwischen den  be iden  E n d o k a r d k i s s e n  media l  ver laufenden  Bulbuswuls t .  
Aber  d a  andererse i t s  der  B l u t s t r o m  eine wei te r  vorn  oder  h in t en  in  der  
Membran  befindl iehe (~ffnung sich im Laufe der  En twiek lung  sicher 



250 A. Zink: 

fiber den Conus verlegen wfirde, spricht ffir die erste MSglichkeit nur ein 
hoher Grad yon Wahrscheinliehkeit. In  allen den gesehilderten oder 
ghnlichen Fgllen, in denen eine mehr oder minder deutliche 8egmentierung 
oder Andeutung yon Segeln vorhanden war, befand sich die dreieckige 
oder ovale Offnung fiber dem Conus immer zwischen vorderen und 
medialem Segel. Zweitens finder sieh in 2 unserer gesohilderten Fglle 
ein rudimentgres mediales Segel an* dem Septum, so dab bier eindeutig" 
der Conus zwischen dem medialen und vorderen Segel liegt. Allerdings 
kSnnt.e man den Einwand maehen, dal3 sich dieses rudimentgre Segel - -  
wenn m a n  die Angaben der glteren Untersucher His oder Mall als riehtig 
annebmen wfirde - -  etwa aueh aus dem hinteren medialen Endokard- 
h6cker als Pars pro tote entwiekelt haben k6nne. Es seheint uns jedoeh 
gezwungen, ~nzunehmen, dab in einem Fall, we die Neigung zur Ver- 
schmelzung so deutlieh besteht an einer Stelle, we es nach den genann~en 
Forsehern sonst zu einer Verwachsung komm~, dieselbe ausgeblieben 
sein sell, wghrend sie nooh dazu in der linken Kammer  - -  we die medialen 
EndokardhSeker doeh schlieBlieh nur einen Teil der reehten darstellen - -  
stattgefunden hat. 

Wir m6ehten a u s  dem gesehilderten Wahrseheinliehkeitsgrunde 
annehmen, dab unsere dreieckige 0ffnung fiber dem Conus pulmonalis 
entwieklungsgeschichtlie]a der Ltieke zwiscl~en den beiden medialen 
Endokardh6ekern entsprieht und aul3erdem der Lficke zwisohen vorderem 
und medialen Segel gleiehkommt. Wir befinden uns damit  in ~ber-  
einstimmung mi~ Sates und 8pitzers Untersuehungen, die unserer heutigen 
Kenntnis yon der Entwieklung der Atrioventrikularklappen entspreehen. 
Setzen wir die Satosehe Besehreibung als richtig voraus, so k6nnen wir 
zwar annehmen, dal~ das laterale Endokardkissen sieh nieht differenziert 
hat  und so das vordere und hintere Segel nieht getrennt ist. Ffir die 
Verwaehsung des hinteren Segels jedoeh ggbe es nach Sate keine Er- 
klgrung. Versuehen wir hingegen unseren Fall naeh Spitzer zu erklgren, 
so ist das ganz einfaeh. 

Danaeh wgre aus irgendeiner ffir uns nicht mehr erkennbaren Ursaehe 
der hintere Ast der das Ostium zweischenkelig umgreifenden Trieuspidal- 
]eiste nieh~ wie sonst sehwgeher ~ls der vordere, sondern etwa gleich 
stark. Am lateralen Spaltende ist es - -  vielleieht aus diesem Grunde - -  
nieht zu einer Differenzierung in die lateralen Endokardh6eker gekom- 
men. Aul3erdem aber verhinder~ der hintere Ast durch seine Stgrke 
ebenso wie sonst der vordere, eine Teilung der beiden hinteren Endok~rd- 
h6eker. So kommt  es also nut  am medialen Spaltende der beiden Sehenkel 
zu einer Lfieke zwisehen der primgren Klappen~nlag'e und zu der ovalen 
bzw. dreieckigen 0ffnung im spgteren Segel. Aueh die auffallende Tat- 
saehe, d~13 in allen Fgllen der vorderste Klappenteil  am bewegliehsten 
und grSBten war, ist leieht verstgndlieh, da er dureh Versehmelzung 
zweier unabhgngiger Teile entstehf, die parallel zur Vorderwand, beide 
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im Zuge der vorderen Tricuspidalleiste liegen, wghrend z. B. der mediale 
Zipfel in seiner Entwicklung ganz yon der Entwicldung des Septums 
abhgngig ist. Aus diesem Grunde ist natiirlieh auch der vor dem vorderen 
Segel liegende Xammerraum am grSBten. 

Der am Ostium pulmonale medial herabziehende Muskelwulst, der 
in unserem Falle soleh ungew6hnliehe Dicke besitzt, diirfte dann den 
wiedervereinigten Schenkeln der Tricuspidalleiste, die hier auf dem 
Septum mit der Crista aorticopulmonale verschmilzt, entsprechen. 

Greifen wit auf alas biogenetisehe Grundgesetz zur~iek, nach dem die 
Ontogenie mtr eine Rekapitulation der Phyloge~ie ist, so handelt es sieh 
bei unserem Muskelwulst um einen Abschnitb jener beiden l%ingleisten, 
die - -  yon Greil zuerst beschrieben - -  im Repti]ienherzen die Aufgabe 
haben, die rechtskammerige Aorta und ihr Blur yon dem der Arteria 
pulmonalis zu scheiden. Tandler hat als erster die I~udimente dieser 
Muskelleisten im mensehliehen Herzen naehgewiesen und als Trabecula 
septomarginalis bezeichnet. Spitzer erkannte, dab ihnen verschiedene 
Funktion zukommt und benannte diejenige, die naeh seiner Meinung 
die beiden AusstrSmungsteile der reehten Kammer voneinander trennt,  
als Crista aorticopulmonale und die andere, die den Einstr6mungsteiI 
yore AusstrSmungsteil t rennt  als vordere Trieuspidalleiste. Er  sehreibt 
dartiberl: ,,Die vordere l~ingleiste [ira basalen Tell: Crista supraven- 
trieularis; im apikalen Teil Trabeeula septomarginalis benannt] haben 
wir bereits als Crista aortieopulmonalis kennengelernt, die hintere stellt 
das vordere Blatt  der zweigespaltenen Tricuspid~lleiste dar. Die basalen 
Halften beider Ringleisten sind voneinander getrennt und fassen die 
[rechtskammerige] Aortenrinne zwischen sieh. Ihre apikalen [riehtiger 
septoapikalen] Halften (Tr~becula septomarginalis i. e. S. und Haftleiste 
der zum vorderen Trieuspidalzipfel gehSrigen Papillarmuskeln) hingegen 
haben sich auf einer groBen Strecke ihres Verlaufs aneinandergelegt und 
zur Trabeeula septomarginalis im weiteren Sinne vereinigt. 

Wir m6ehten also der Meinung Ausdruck geben, da$ wir es in den 
beschriebenen Fallen mit einer Klappenbildung zu tun haben, die in 
einem bestimmten Stadium der Entwicklung, bevor sie die ihr nach 
dem biogenetisehen Grundgesetz vorgesehriebenen Entwieklungsstufen 
der phylogenetischen Reihe alle durchlaufen hatte, einem Waehstums- 
exzeB unterlegen ist, der in allen erwahnten Fallen an einem ziemlich 
gleichen Wendepunkt der Entwieklung eingetreten sein muB. 

Den Befund des offenen Foramen ovale sehlieBlieh kann man wohl 
kaum mit der besehriebenen MiBbildung in direkten Zusammenhang 
bringen, trotzdem er sich so kor/stant finder. Denn das Foramen ovale 
schlieSt sich teilweise durch die Wirbelbildung, vor allem aber dureh 
den Uberdruck im linken Herz naeh Einschaltung des Lungenkreislaufs 

1 Die [ ]-Klammern sind yon mir zum besseren Verst/~ndnis eingeffigt. 
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bei  der Geburt .  I n  den beschriebenen Fal len  aber kam es infolge des 
mangeLhaften Tricuspidalsehlusses n ieh t  zu Uberdruak  im l inken Herz, 
sondern im Gegentefl war der Druck  im reehten Vorhof wesentlich grSBer. 
So wurde der SchluB des Fo ramen  ovale verh inder t  u n d  gleichzeitig eine 
sinnvolle K o m p e n s a t i o n  ffir den bestehenden Klappanfahler  geschaffen. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  

Es wird ain Fal l  yon trich~erfSrmiger Trieuspidalklappe bai einem 
19jahrigen Manna  beschrleben, 5 ahnl iehe bisher verSffentlichte F~lle 
angeffihrt u n d  ihre gemeinsamen Merkmale herausgastellt .  Daraus  ergibt  
sieh, dai~ wir as mi t  einer Miltbi ldung zu t u n  haben  diirften, der eine 
ganz bes t immte  Entwick lungsmeehan ik  zugrunde liegt. Nach Dar- 
legung der verschiedenen Ansichten  fiber die En twick lung  der Tricuspidalis 
wird der Versuch einer Deu tung  im Sinne der Spitzersahen Theorie unter -  
nommen .  
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