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Uber einen seltenen Fall von HerzmiBbildung
mit rudimentiirer Entwicklung des rechten Ventrikels
und Defekt der Tricuspidalklappen.
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( Eingegangen am 7. Mai 1937.)

Die Wichtigkeit von Bildungsanomalien fiir entwicklungsgeschicht-
liche Erkenntnisse berechtigt zur Verdffentlichung eines Falles von
Herzbildungsfehler, zu dessen Bearbeitung mich Herr Prof. Versé an-
reste und der besonders in seiner Beziehung zur normalen Entwicklung
hetrachtet werden soll.

Den von der hiesigen Universititskinderklinik giitigst zur Verfligung
vestellten Krankenbldttern entnehme ich folgende Angaben:

Ingrid L. wurde am 10. 11. 32 als zweites Kind angeblich gesunder Eltern ge-
boren. In der weiteren Familie, hesonders auch bei der 1}/, Jahre alteren Schwester,
ist von Millbildungen nichts bekannt.

Die Geburt des Kindes war rechtzeitig. aber schwer, und es kam asphyktisch
zur Welt. Es wurde von der Mutter gestillt, Stible regelmaBig und normal. Die
erste klinisch-stationdre Behandlung begann am 9. 5.33 wegen eines seit 21, 4.
hestehenden Keuchhustens.

Klinische Angaben: 6 Monate altes, sehr dickes pastdses Kind, Gesichtsfarbe
bla3, Lippen und Héinde leicht livide verfarbt. Beim Schreien, Fittern, Aufsetzen,
besonders aber den Keuchhustenanfillen, intensive Blauverfirbung der Lippen
und Hiinde, ebenfalls der Wangen. Die Finger zeigen Andeutung von Trommel-
schlegelfingern.  Milz und Leber nicht vergroBert und auBer einer Rétung des
Rachens (Pertussis) kein besonderer Befund an den iibrigen Organen.

Die Herzgrenzen normal, die Herztne rein, die Schlagfolge regelmiBig. Auch
rintgenologisch keine VergréBerung des Herzens feststellbar. Es besteht Hyper-
chromamie (Hgb. 110%), Polyglobulie (5,6 Mill. Erythrocyten). Am 8. 6. 33 Ent-
lassung nach abgeklungenem Keuchhusten mit der Diagnose: Vitium cordis con-
zenitum. Wiederaufnahme am 17. 1. 37. In der Zwischenzeit entwickelte sich das
Kind langsam, wurde erst mit 3 Jahren sauber, lernte erst mit 3!/, Jahren laufen,
blich auch in der Sprache gegeniiber den Altersgenossen zuriick. Wurde bei jeder
Anstrengung kurzatmig und blau im Gesieht. Starke Entwicklung von Trommet-
schlegelfinger und -zeben.

Jetzige Erkrankung: Dezember 1936 3 Tage lang fieberhafte Grippe, von der
die Patientin sich nicht ganz erholt hat. Sie stand zwar seither wieder auf, war
aber noch sehr abgeschlagen. Am 12. 1. 37 verlor sie beim Spiel plotzlich die Sprache,
zeigte vollkommene Lahmung der linken Seite, ohne bewuBtlos zu sein. Am 16. 1. 37
wurden die linken Extremitaten wieder bewegt. am Nachmittag plotzlich Krampfe,
linksseitige starke motorische Unruhe; von dieser Zeit an wird die rechte Seite
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nicht mehr bewegt. Kind ist bewnBtlog, tiefe Cyanose. Herzbefund: reine Tone,
(vrenzen nach links wenig verbreitert. Am 18. 1. 37 2 Uhr tritt bei einem Alter von
50 Monaten ziemlich unerwartet aus vorher ruhigem Zustand infolge plétzlichen
Herz- und Atemstillstandes der Tod ein. Klinische Diagnose: Vitium cordis con-
yenitum, Imbolia cerebri.

Am 18. 1. 37 wird das Kind im Pathologischen Institut seziert. Die
Obduktion (L.N. 28/37) ergibt:

99 cm lange, 14 kg schwere Leiche eines 4jihrigen Méddchens in mittlerem
Erndhrungszustand. Totenstarre am Kiefer und den Extremititen vorhanden,
tiefdunkelblaurote Totenflecke an den abhéngigen Partien. Die Haut, besonders
im Gesicht und an den distalen Extremitatenteilen, zeigt bliunlich livide Farbe.
Die Finger und Zehen, an ihren Endgliedern kothenférmig aufgetrieben, zeigen
intensiv blaue Farbe unter den Nageln. Starke vendse Stauung simtlicher Organe.

Die Scktion der Kopfhohle wurde nicht gestattet. so dal die klinische Diagnose
~Embolia cerebri” anatomisch nicht erhirtet werden konnte.

Nach Eroffnung der Brusthohle liegt der Herzbeutel in groBer Ausdehnung
frei vor. Ir enthilt keinen fremden Inhalt. Die Herzbeutelbldtter sind glatt und
spiegelnd. Subepikardial findet man nur spirlich Fettgewebe, etwas mehr iiber
denm rechten Ventrikel und dem zwischen rechten Vorhof und Ventrikel gelegenen
Suleus coronarius. Das Herz ist bedeutend gréBer als die rechte Leichenfaust.
Der rechte Ventrikel ist prall gefiillt und hingt wie ein rundlicher Ballon am linken,
der die ganze Herzspitze einnimmt. Lirst 3 ¢m von der Spitze entfernt findet sich
der unterste Teil des rechten Ventrikels. Die Muskulatur des linken Ventrikels
ist kraftig entwickelt, wihrend die Wand des rechten sehr schwach. stellenweise
membranartig dinn ist, so dafl der Blutinhalt deutlich blaulich durchschimmert.

Die riumlichen Beziehungen zwischen Aorta und Pulmonalis sind normal.
Vor der groflen Aorta zieht in richtiger Anordnung eine schmale. zarte Pulmonalis.
Auch der weitere Verlauf und der Abgang der Gefalle ist regelrecht. Der Umfang
der Pulmonalis betragt 2,1 em: ihre Wand ist zart. venenihnlich diinn, so daB
sie flach zusammenliegt und ein Lumen zunichst nicht sicher feststellbar ist. Der
Umfang der Aorta betragt 4 cm. ihre Wand ist kriftig und derb, entsprechend der
Norm. Beide Gefifle bleiben in ihrem Verlauf gleich weit, zeigen keine auffilligzen
Erweiterungen oder Verengerungen ihres Umfanges bzw. thres Lumens. Der Ductus
arteriosus Botalli ist 11/, em lang, stricknadeldiinn und gegen die Aorta spitzwinklig
nach unten abygebogen. — Die beiden Vorhéfe enthalten Cruor, der linke Ventrikel
ist leer. Nach Kroffnuny des rechten Ventrikels und Entfernung reichlicher Cruor-
massen fallt er infolge seiner diinnen Wand wie ein leever Sack zusammen. Die
Kammerhohe des rechten Ventrikels betrigt 3 em. die gréBte Breite 4 em und die
Kammertiefe 3 em. Beim Betrachten des Inneren grenzt ein deutlicher Annulus
fibrosus den rechten Vorhof vom Ventrikel ab (Abb. A f.). doch fehlen die Tricus-
pidalklappen und die zugehérigen Papillarmuskeln. Der Zugany zum Vorhof bzw.
der Annulus fibrosus ist im Verhiltnis sehr weit und mift im CUmfang 7 em. Die
einzige Stelle, wo andeutungsweise eine Klappenanlage vorhanden ist, ist die
Gegend des hinteren Segels (Abb. KI. A.). Wahrend namlich im Gbrigen das Innere
des rechten Ventrikels vollkommen glatt und auch ohne Trabekelbildung ist. finden
wir an der Hinterwand zwei parallel verlaufende, papillarmuskelihnliche Bildungen,
die in schriger Richtung bis an den Annulus fibrosus in der Gegend der Pars mem-
branacea der Kammerscheidewand ziehen. AuBerdem finden wir an der bezeich-
neten Stelle direkt unterhalb und entlang des Annulus fibrosus eine muskuldse,
deutlich unterminierte Vorwulstung, die an ihrem unteren FEnde mehrere kurze,
sehnenfadenihnliche Bildungen aufweist,

Das Endokard selbst imponiert als eine dicke, weillichgraue. sehnig-derbe
Membran, den rechten Ventrikel iiberall gleichmiaBig auskleidend. Nur an einer
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Stelle der Vorderwand finden wir einen Detelt, iber den ebenso wie iiber die Be-
schaffenheit der Ventrikelwand selbst unten berichtet werden wird.

An der Stelle, wo der rechte Ventrikel seinen Ausflufl in die Pulmonalis haben
soll, sehen wir zwar cine conusartige Ausbuchtung des Ventrikels in der natiirlichen
Richtung, aber als einzigen Ausgang hier drei nebeneinander stehende, nur fiir
einen diinnen Sondenknopf durchgingige Offnungen (Abb. C.A.). In dic am wei-
testen vorn gelegene laBt sich die Sonde gerade 0.3 cin tief cinfithren, endigt aber
dann blind in der Muskulatur. Die Ventrikelscheidewand ist vollstindig, ohne
irgendwelche Defekte. Die Pars membranacea ist deutlich erkennbar. —- Der rechte
Vorhof ist weit, das Herzohr ist gro3 und mifit in seiner Hohe 3 em (Abb. r.H.O.).
Die Muskulatur des Vorhofes ist stark hypertrophisch und ist innen nicht glatt,
gondern zeigt eine sehr starke Trabekelbildung. Die Valvula Eustachii ist groB und
kriftig entwickelt, sitzt an regelrechter Stelle (Abb. V.Eu.). Sie besteht allerdings
nur in ihren Randpartien aus fibrésem Klappengewebe. der iibrige Anteil besteht
aus Muskulatur. Die Valvula Thebesii ist ebenfalls erkennbar, sie ist sehr klein
wie der ganze Sinus coronarius (Abb. S.c.). Das Endokard des Vorhofes ist im
ganzen zart, nur in der Nédhe des Annulus fibrosus wie im rechten Ventrikel fibrés
verdickt. Das Foramen ovale zeigt einen deutlichen Limbus vorne und oben (Abb.
L.t.0.). Die Valvula foraminis ovalis besteht aus einer hauchdiinnen. vielfach durch-
16cherten Membran und wolbt sich weit in den linken Vorhof hinein (Abb. V.f.0.).
Abgeschen von den vielen Durchlécherungen der Valvula besteht noch vor dem
Limbus ein 1Y/, em grofler, ovalirer. direkter Zugang zum linken Vorhof. Dic
Crista terminalis ist kriftig entwickelt und ragt als breite Muskelleiste in das
Lamen des Vorhofes (Abb. C.t.). Sie grenzt deutlich einen hinteren medialen
Abschnitt, den sog. Sinus venarum, ab.

Die Einmiindungsstellen der oberen und unteren Hohlvene liegen typisch
{Abb. V.c.s. und V.e.l). ’

Der linke Vorhof ist entsprechend weit, seine Winde glatt und mit weillich-
arauem Endokard bedeckt. Das Herzohr hat eine Hohe von 2 em. An typischer
Stelle miinden je zwei Lungenvenen von beiden Seiten ein. Der Zugang vom linken
Ventrikel hat einen Umfang von 4 em. Die Mitralsegel sind richtig gebildet. Papillar-
muskeln und Trabekel zeigen normale Beschaffenheit. Die Muskulatur mift 0.7 em.
Die Kammerscheidewand ist ebenso breit und biegt in den unteren Partien nach
rechts entsprechend dem Anteil des linken Ventrikels an der Spitze. Hier findet
sich eine sehr reichliche Trabekelbildung, so daB der rechts gelegene Anteil des
Spitzenlumens davon fast ausgefilllt ist (Abb. L.L.V.). Das Endokard ist zart.
Diec Kammerhahe betrigt 5 em, die groBte Breite 3 cm, die Kammertiefe 2,5 em.

Nach Aufschneiden der Aorta finden wir 3 Semilunarklappen von normaler
Bildung, die ortsgerecht sind und aus deren Sinus das rechte und linke Kranzgefal
in gehériger Weise entspringen und verlaufen. Die kleine Pulmonalis wird iiber
der Aorta eréffnet und nach oben und unten aufgeschnitten. Nach oben gehen die
rechte und linke Pulmonalarterie ordnungsgemif ab. An der Stelle des fritheren
Abgangs des Ductus Botalli finden wir eine kleine Einziehung der Intima; ein
Lumen ist weder erkennbar noch sondierbar.

Beim Aufschneiden zur Pulmonalklappe hin finden wir folgende Verhdltnisse:
An normaler Stelle sitzen 3 gut ausgebildete, wenn auch kleine Semilunarklappen.
Die Winkelstelle der rechten und linken liegt genau entsprechend tber der der
gleichnamigen Aortenklappen. Unterhalb der Pulmonalklappen kommen wir zu-
nichst in einen Hohlraum, der nach Hineinstecken einer Sonde und Palpieren als
innerhalb der Wand des rechten Ventrikel gelegen festgestellt wird. Von diesem
Raum ans konmimen wir nun mit der Sonde in flache, ausgedehnte Hohlraum-
bildungen innerhalb der Ventrikelwand, die durch zahlreiche trabekeldhnliche
Bildungen unterteilt werden. In den unteren Abschnitten lassen sich diese rings
um den Ventrikel bis an die Hinterwand des linken Ventrikels sondieren (Abb. H.S.),
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withrend die Kammerscheidewand daran nicht beteiligt ist. Auch in den oberen
Abschnitten der hinteren Ventrikelwand finden wir keine Hohlraumbildung, FEs
ist die Stelle, wo innen die oben beschriebenen papillarmuskelihnlichen Bildlli'ngcn.
Sehnenfiden usw. vorhanden sind.

Eine Kommunikation des Hohlraumsystems der Ventrikelwand mit dem
Ventrikelinnern ist erst nach lingeren Bemiibungen feststellbar, und zwar an der
Stelle des vorher erwihnten Defektes des Kndokards (Abb. I1.D.). Diese Stelle

V.Eu., V.e.i. V.fio. L.f.o. V.e.s. C.f r.f.0.

H.S.
MLV,

Abb. 1. Blick in den aufgeschnittenen rechten Vorhotf und Ventrikel (unten inm Bila ist der
linke Ventrikel, soweit er rechterseits die Herzspitze bildet, ebenfalls aufgeschuitten sichtbar).
F.S. Hohlraumsystem der rechten Ventrikelwand., Al.4, Rudimentive Klappenanlage.
~L.f. Annulus fibrosus, S.c. Sinus coronarius, 17, Kw. Valvula Fustachii. ¥ e, i, Vena cava
inferior, ¥.f.o. Valvula foraminis ovalis, L.f.o. Limbus foraminis ovalis, J7, ¢, s. Vena cava
superivr, C'.t. Crista terminalis, ». 71.0. Rechtes Hevzohr. i1, e. d, Art. coron. dextra, ...
Conusatresie der Art. pulmonalis, £.0. ¥indocarddefekt, M. 7. 1. Muskulatur des linken
Ventrikels, L.1. ¥, Einblck in den linken Ventrikel. * . der natiirlichen GroBe.

liegt in direkter Verlingerung der Pulmonalis 4 em unterhalb der Klappen und
etwa 2 ¢m vom Annulus fibrosus entfernt, also weit von der natiirlichen Einmiindunyg
der Pulmonalis und etwa in der halben Breite der Ventrikelwand. Die Defekt-
bildung im Endokard mifit etwa 1 cm im Durchmesser und ist infolge einer um-
schriebenen Verwachsung an die parietale Wand der Hoblraumbildung annihernd
in zwei Halften geteilt. Der Rand zeigt lippenahnliche Wulstungen, die vom Endo-
kard ausgehen und teils in die Hohlraumbildungen der Wand, teils in das Lumen
des Ventrikels selbst hineinragen. Beim Sondieren verfingt sich die Sonde leicht
darin. Von dieser Offnung aus gelangt man in die Pulmonalis. Nach Aufschneiden
derselben in direkter Richtung auf den Defekt zu findet man cine stirkere Aus-
weitung der durch trabekelihnliche Bildungen unterteilten intraparietalen Hohl-
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rdume. Prinzipiell 1afit sich aber kein Unterschied von den ibrigen Hohlraum-
bildungen feststellen. Thre parietale Wand besteht nur aus Muskulatur, wihrend
man vielfach zum Ventrikel hin als einzige Begrenzung das weiBlich verdickte
Endokard sieht. Die Verbindung der beiden Wande wird durch die erwihnten
trabekelahnlichen, aus Muskelgewebe bestehenden Bildungen. die meist in schriger
Richtung von Wand zu Wand ziehen, hergestellt. In den gréfieren Raumen sieht man
mikroskopisch cine diinne, weifliche, durchscheinende Bekleidung des Myokards.
Die Dicke der Wand ist, ohne die Hohlen zusammengeprefit zu haben, 0,2—0,3 cr.
Bei Zusammendriicken ist die Dicke an vielen Stellen nur wenig iiber 0.1 cm.

Zur mikroskopischen Untersuchung wird ein Stiick der Wand des
rechten Ventrikels in Nahe des beschriebenen Endokarddefektes heraus-
geschnitten, in Paraffin eingebettet, mit Hamatoxylin-Eosin, nach
van Gieson und auf elastische Fasern gefirbt.

Das Endokard der Xammerwand besteht zuniichst aus einer etwas gewellten,
schmalen Schicht kollagenen Bindegewebes (Subendothel), ventrikelwirts mit der
nur teilweise vorhandenen Endothellage bekleidet. Nach der Muskulatur zu folgt
dann eine enorm breite Zone, die hauptsichlich aus oberflichenparallelen elasti-
schen Fasern besteht. Diese Zone ist nicht uberall gleich dick. sondern zeigt eine
sehr unterschiedliche Breite. Darauf folgt eine ebenfalls sehr breite Zone von einem
zellarmen, derben Bindegewebe. Auch diese Schicht zeigt verschiedene Breite, ist da
dicker, wo die elastische Schicht schmaler ist, und uingekehrt, so daB im ganzen
cine ziemlich gleichmiBige Breite des zum FEndokard gehérigen Bindegewebes
besteht. Die Grenze zur Muskulatur hin ist aber nicht scharf, vielmehr erstreckt
sich das Bindegewebe in schmalen und breiten Streifen in diese hinein.

Die Muskulatur zeigt nichts von der normalen kompakten Beschaffenheit mit
aleichmiiBig parallel gerichteten Muskelfasern. Vielmehr besteht sie aus einem
fachwerkartigen Trabekelmuskelrelief mit entsprechend unregelmiflig verlaufender
Richtung der Muskelfasern in den einzelnen trabekelartigen Bildungen. Dem-
entsprechend finden sich viele groBe und kleine flache Hohlriume, dic als Aus-
kieidung nirgends etwas von normalem Endokard zeigen. Einzig cine ditnne Binde-
gewebsschicht bedeckt die Muskulatur an den Grenzen zu den Hohlriumen, und
diese ist wohl als das Perimysium des Muskelgewebes aufzufassen. In den Hohl-
riumen, besonders den kleineren, finden sich, sozusagen an den Wanden klebend,
Reste von roten Blutkorperchen. An einigen Stellen liegen auch gréBere Massen
von Blut frel im Lumen. Die Muskelfasern zeigen an verschiedenen Stellen unter-
schiedliches Verhalten. Teilweise finden sich Ziige ganz schmaler atrophischer
Muskelfasern, an anderen Stellen dicke hvpertrophische, dazwischen alle Varianten.
AuBerdem findet man eine ziemlich starke Entwicklung des Bindegewebes, das
zum Teil als breite Septen zwischen der Muskulatur verlduft.

Zum - Perikard hin laBt sich in gewissern Grade ein Kompakterwerden der
Muskulatur feststellen. Es ist eine ziemlich breite Schicht mit mehr einheitlicher
Faserrichtung, auf die dann das subepikardiale Fettgewebe und das Epikard folgt.
Das Fettgewebe ist sehr ungleichmiBig breit ausgebildet. Wiahrend das Epikard
an manchen Stellen der Muskulatur direkt aufliegt, findet sich an anderen eine
breite Schicht von Fettgewebe, die einerseits weit in die Muskulatur hineinreicht,
andererseits das Epikard vorwolbt. Das Epikard bestebt aus einer schmalen
Schicht Bindegewebe mit geringer Einlagerung von elastischen Fasern und der
auflen aufsitzenden Deckzellage. Es bietet im Aufbau keinen Unterschied gegen-
itber dem Normalen,

Entzindliche Erscheinungen oder sichtbare Residuen solcher finden sich nicht.

Kurz zusammengefafit finden sich also folgende Verhaltnisse: Prak-
tisch vélliges Feblen der Tricuspidalklappen bei vorhandenem Annulus
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fibrosus und weitemm Zugang zum rechten Vorhof. Conusatresie der
Art. pulmonalis. Starke Endokardverdickung in der kleinen Haupt-
hihle des rechten Ventrikels. Eigenartiges wabiges Nebenhohlraum-
system in der sebr muskelschwachen Wand des rechten Ventrikels, das
vermittels eines Endokarddefektes eine atypische Verbindung zwischen
der Ventrikelhaupthohle und der Art. pulmonalis herstellt. Hypertrophie
der Muskulatur des rechten Vorhofes. Offenes Foramen ovale mit viel-
fach perforierter zugehdriger Valvula. Starke Kaliberdifferenz zwischen
Art. pulmonalis und Aorta zugunsten der letzteren. Hypertrophie des
linken Ventrikels.

Der Verlauf des Blutstromes im Herzen mull sich etwa folgender-
maBlen abgespielt haben:

Das Blut gelangte durch die beiden grolien Hohlvenen in den rechten,
sehr muskelkriftigen Vorhof. Bei der Systole wird einesteils das Blut
durch das offene Foramen ovale und durch die Liickenbildungen in der
Valvula in den linken Vorhof geworfen. Obwohl der Zugang zu diesem
nicht klein ist. ist der zum rechten Ventrikel infolge der groflen Weite
des Annulus fibrosus und des Fehlens jeder Klappe noch bedeutend
groBer. So wird der Hauptteil des Blutes in den rechten Ventrikel
geworfen. Es ist nun anzunehmen, dafl bereits jetzt schon ein Teil des
Blutes durch den Defekt des Endokards in das Hohlraumsystem der
rechten Ventrikelwand und von da in die Pulmonalis geworfen wird.
Denn bedenkt man, dal infolge der starken Verdickunyg des Endokards
auch bei der Diastole des Ventrikels eine bedeutende Erweiterung des
Lumens nicht zu erwarten ist, zum andern die schwache Muskulatur
eine kraftige Zusammenzichung und Verkleinerung des Lumens nicht
wahrscheinlich macht, so wiire es, zumal der weite Zugang zum rechten
Vorhof vorhanden ist, nicht erklirlich, wie eine geniigende Blutmenge
allein durch die Systole des rechten Ventrikels in die Lungen gelangen
sollte. So ist also die Annahme gerechtfertigt. dafl sowohl bei der Systole
des Vorhofes als auch bei der des Ventrikels eine gewisse Blutmenge in
die Pulmonalis gelangt ist, die zusammen ausreichend fiir das Leben
war, zumal die wohlgebildeten Semilunarklappen der Pulmonalis ein
Zuriickstrémen des Blutes verhinderten. — Eine andere Uberlegung
allerdings kénnte dahin fithren, anzunehmen, daB8 nur bei der Systole des
Vorhofes Blut in die Pulmonalis gelangte, da ja beim Zusammenziehen
der Ventrikelmuskulatur die innerhalb der Wand gelegenen Hohlrdume
sicherlich weitgehend zusammengepret wurden und infolgedessen durch
sie nicht gleichzeitig Blut aus dem Ventrikel in die Pulmonalis flielen
konnte. Doch macht die Weite der Riume, die in direkter Verbindung
zwischen Endokarddefekt und Pulmonalis liegen. ein vollkommenes
VerschlieBen derselben bei der Systole des Ventrikels unwahrscheinlich.
Vielmehr wird das Blut im Hohlraumsystem durch die Systole jedesmal
ausgepreBt worden sein. und zwar, da es ja bei dem Druck im Ventrikel
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in diesen durch den Endokarddefekt nicht zurtckflieBen konnte, zum
gréfBten Teil ebenfalls in die Pulmonalis.

Das weitere Verhalten des Blutes im Herzen bietet keine besonderen
Schwierigkeiten. Der linke Vorhof erhilt sein Blut einesteils arterialisiert
aus den Venae pulmonales, andererseits. wie vorher erwihnt, vendses
aus dem rechten Vorhof. Wir haben also Mischblut, das nun in den
linken Ventrikel eintritt und durch die Aorta den ganzen Korper ver-
sorgt. Da es verhiltnismafig groBe Blutmengen sind. die der linke
Ventrikel bei jeder Systole zu bewiiltigen hat, andererseits auch die
venose Ritckstauung zu {iberwinden ist, so ist er naturgemifl hyper-
trophiert und gleichzeitig erweitert.

Wir wenden uns nun der Erklirung der MiBbildung zu, wobei auch
zu untersuchen ist, wie der Zustand des Herzens bei der Geburt war,
und welche weiteren anatomischen Verdnderungen im Laufe des vier-
jihrigen Lebens hinzugetreten sind.

Zweifellos ist der ganze Mifbildungsvorgang in die frithembryonale
Periode zu verlegen. Eine Frage, die bei der Entstehung von kongeni-
tulen Vitien immer eine Rolle gespielt hat, ist die nach der primiren
Ursache. Es ist zu entscheiden, ob die Mifibildung von vornherein auf
Abweichungen des Bildungsmaterials zuriickzufithren ist oder ob es
von auBen her in seiner Entwicklung abgelenkt oder gehemmt wurde
(G6tz). Vor allem ist hier an die Moglichkeit einer miitterlichen Infektion
und an eine fetale Endokarditis zu denken. Nach den Untersuchungen
von Fischer besitzt der fetale Organismus eine Immunitét, die ihn gegen
Infektionserreger oder deren Toxine unempfindlich macht. Nach
Maresch sind bei der menschlichen Frucht Zeichen einer Gegenwirkung
auf entziindliche Reizung nicht vor der zweiten Hailfte der Schwanger-
schaft zu beobachten.

Da die Anlage des gesamten Klappensystems aber bis Ende des
zweiten Fetalmonats vollendet ist, so wére im vorliegenden Fall eine
entziindliche Gienese auszuschlieBen. zumal an den vorhandenen Klappen
auch kein Anhalt dafiic zu finden ist und auch die Verdickungen des
Endokards im rechten Ventrikel, wie unten ausgefiihrt wird, nicht als
die Folge einer Entziudung anzusehen sind. — Es mul also auf dem
Wege der Entwicklungsgeschichte eine Erklirung fir die MiSbildung
des Herzens gesucht werden. — Urspriinglich besteht die Herzanlage
aus zwei ineinandergesteckten Rohren, dem XEndothelrohr und dem
myoepikardialen Mantel, dessen Muskulatur aus einem dichten, schwam-
migen Netzwerk von Muskelbalken gebildet wird. Erst spiter legen sich
beide, die zundchst durch eine Zwischenschicht getrennt sind, aneinander.
Dann setzt eine Differenzierung des myoepikardialen Mantels ein, indem
dieser die schwammige Beschaffenheit aufgibt, nach auflen zu kom-
pakter wird, nach innen aber gerade weitmaschiger. So entstehen durch
Unterminierung das Trabekelsystem und die Papillarmuskeln. Diese
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sind aus dem Schwammwerk herausmodelliert, und in diesem Stadium
der Wandentwicklung legt sich auch das Endothel innig den einzelnen
Muskelbalken an (Geipel, Gitzj. Es wird nach His in die Hohlrdume der
Muskelbalken ,.eingespiilt*.

Diese Differenzierung vermissen wir hier. Eine Andeutung finden
wir einzig an der hintern Wand des rechten Ventrikels in der Gegend
des hinteren Segels, wo sich Rudimente von Papillarmuskeln und einer
Klappenanlage finden. Dementsprechend fehlt hier auch die Hohl-
raumbildunyg in der Ventrikelwand. Im ibrigen ist aber die oben be-
schriebene Differenzierung sowohl der Muskulatur wie des Endokards
ausgeblieben. Das letztere hat sich den Hohlrdumen der schwammigen
Muskulatur zwar angelegt, ist aber nicht | hineingespilt™ worden. So
finden wir den groBten Teil des Innenraums des rechten Ventrikels glatt
und ohne Trabekelrelief. Uber die Ereignisse. die ursichlich oder parallel
verlaufend in engem Zusammenhang mit dieser Mif3bildung stehen,
wird spéter noch ausfiihrlich gesprochen werden.

Sehen wir uns in der Literatur nach dhnlichen Mifibildungen um, so
ist der Fall Gotz anzufithren, wo neben einer schweren Mifibildung der
Tricuspidalis eine eigenartige Beschaffenheit der Ventrikelspitze zu finden
ist, die in ihrem inneren Bezirk vollstindig die Trabekelbildung ver-
missen 1iBt. An Stelle dessen findet sich nur ein glattes, verdicktes, den
ganzen Bereich {iberziehendes Endokard, und nur auf einem Querschnitt
wird das Trabekelsystem erkennbar, das hier zwischen Endo- und Myo-
kard eingeschaltet ist. Das Endokard der Kammerhinterwand besteht
im mikroskopischen Schnitt aus einer ziemlich dicken Lage feiner elasti-
scher Fasern, die herzwirts durch eine elastische Lamelle begrenzt sind.
Der spongidse muskulire Wandabschnitt ist praktisch frei von jeglicher
Bindegewebsauskleidung. Nur in einigen wenigen Buchten findet sich
an umschriebenen Stellen eine elastisch fibrise Bindegewebshaut. Alle
iibrigen trabekelihnlichen Muskeln erscheinen nackt, d. h. sie sind durch
eine eben angedeutete zarte Muskelscheide begrenzt.

Die weitgehende Ubereinstimmung der beiden Fille in dieser Be-
ziehung ist in makro- und mikroskopischer Hinsicht bemerkenswert.
Einzig der Grad der Ausdifferenzierung bietet einen gewissen Unter-
schied. In unserem Falle ist er bedeutend geringer, da sich nur trabekel-
ahnliche Gebilde in der spongiésen Wand vorfanden. die aber keinesfalls
als |, Trabekelsystem’* anzusprechen sind. Hier wie dort zeigt die Kammer-
scheidewand keine Beteiligung an der Wandmifbildung. Eine Erklirung
fiir das Ausbleiben der Differenzierung des Endokards ist nicht angegeben,
sondern lediglich der Zeitpunkt der teratogenetischen Periode festygestellt.

Weitere analoge Fille habe ich in der medizinischen Literatur nicht
auffinden kénnen.

Bei der Betrachtung der Mifibildung der Ausflufibahn des Blutes
aus dem rechten Ventrikel ergeben sich drei Fragestellungen:
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1. Wie entstand die Atresie des Conus pulmonalis ¢

2. Wie kam die Defektbildung im Endokard zustande ?

3. Wie erreicht die Arteria pulmonalis Zugang zu dem Hohlraum-
system der Ventrikehwand?

Von vornherein muB} festgestellt werden, dal} alle Erklarungsversuche
durchaus hypothetischer Natur bleiben miussen. da selbst bei hiufigen
und einfacheren Mibildungen erst das Zusammenstellen unzahliger
Einzelfille zu einer brauchbaren allgemeingiiltigen Theorie ihrer Ent-
stehung gefithrt hat.

An sich stellt die Verengerung bzw. der Verschlull der Lungen-
arterienbahn die hanfigste und wichtigste HerzmiBbildung dar. Jedoch
ist die Atresie, der vollstindige Verschlu3 der Lungenarterienbahn, ein
viel selteneres Ereignis als die Stenose, wenngleich die Atresie nur quan-
titativ einen héheren Grad darstellt. Was nun den Sitz der Stenose
bzw. Atresie angeht, so unterscheiden wir solche am Conus arteriosus
dexter, dem Klappenostium und der eigentlichen Lungenarterie. Bei
der gewdhnlichen Form der Pulmonalanomalie findet sich in der er-
dritckenden Mehrzahl der Fille ein Defekt im Septum ventriculorum und
daneben ein offenbleibendes Foramen ovale. Die Lage der Aorta ist
nach rechts verschoben, sie ist relativ weit und entspringt haufig iiber
dem Septumdefekt aus beiden Ventrikeln.

Eine wichtige Gruppe reprasentieren die Fille, in denen Atresie der
Pulmonalis bei geschlossenem Septum ventriculorum vorliegt, auch
insofern, als gerade in diesen Fallen die Tricuspidalis miBbildet ist,
meist fehlt oder stenosiert erscheint (Herxheimer). Diese Fille haben
fast ausschlieBlich nur eine kurze Lebensdauer.

In diese Gruppe ist unser Fall zundchst einzureihen unter der Voraus-
setzung, dafl die Bildung des atypischen Weges vom rechten Ventrikel
zur Pulmonalis erst spidter eingetreten ist.

Was die Genese der Conusatresie angeht, so ist in der Literatur auch
hier vielfach das Moment eines fetalen Entziindungsprozesses als Ursache
angegeben. Dieses schlieflen wir auf Grund der vorher gegebenen Aus-
fithrungen fir unseren Fall aus. Nach Fischer kommt die Atresie des
Comus dadurch zustande, daf die normale Rarefizierung und Differen-
zierung, durch welche die Kammerhohle aus dem urspringlichen schwam-
migen Netzwerk von Muskelbalken sich bildet, im Innern des Conus-
abschnittes ausbleibt und mithin zum vollstindigen Verschluf} des
Conus, zur muskuliren Atresie fithrt.

In unserm Falle, wo die Differenzierung im Bereich der gesamten
Muskulatur des rechten Ventrikels ausgeblieben ist, erscheint diese Er-
klirung sehr naheliegend.

In diesem Zustand hitten wir also ein Herz vor uns, das in jeder
Beziehung in die oben beschriebene Gruppierung hineinpafit. Es finden
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sich aber nun noch Besonderheiten, die dem Fall eine Sonderstellung
geben.

Diese beruht auf der Art des Zuganges vom rechten Ventrikel zur
Arteria pulmonalis. In Beriicksichtigung der embryonalen Entwicklung
ist die Entstehung etwa so zu denken: Das Endokard ist im Begriff, in
die Hohlraume des muskulosen Balkennetzes , hineingespilt™ zu werden.
Aus irgendeinem Grund, vielleicht dall das Endothel an einer Stelle
iiberdehnt war, zerreiit das Endokard, und das Blut dringt in die Hohl-
riume des muskulosen Balkennetzes. Durch diesen Vorgang wird die
weitere Differenzierung sowohl des muskuldsen wie endokardialen An-
teils gestort, bzw. etne weitere Differenzierung unterbleibt. Infolgedessen
kommt es auch nicht zur normalen Aushildung des Conus pulmonalis.
Die Pulmonalis fand daher, ohne daB in der Bildung des Septum truneci
eine pathologische Wachstumsrichtung eingetreten wire, Anschlufl an
das Hoblraumsystem der Ventrikelwand, die ja eigentlich um diese
Zeit bereits in Compacta, Trabekel- und Papillarmuskeln hitte differen-
ziert sein missen. So fand das Blut auf hdchst ungewohnliche Weise
seinen Abflull aus dem rechten Ventrikel in die Arterin pulmonalis.

Mit der Voraussetzung, daB diese Geschehnisse sich bereits in frithester
Fetalzeit abgespielt haben, stimmt auch die normale Ausbildung der
Semilunarklappen der Pulmonalis iiberein. Denn in der gesamten FEnt-
wicklungsgeschichte des Herzens wird neben dem angeborenen Bildungs-
willen des Gewebes immer wieder auf die Bedeutung der Stromungs-
verhéltnisse fiir die normale Klappenbildung aufmerksam gemacht. Wie
wir sahen, gelangte das Blut durch den Defekt des Endokards in das
Hoblraumsystem und von da in die Pulmonalis. Es mag zundchst
wenig einleuchten, daf} der so verlaufende Blutstrom normale Strémungs-
verhédltnisse gehabt und damit normale Entwicklungsmoglichkeiten fur
die Klappen geschafft hat. Doch die Betrachtung des Herzens zeigt
uns, daf der Hauptstrom des Blutes vom Defekt aus auf geradem Wege
zur Pulmonalis geflossen ist, indem er die zwischen beiden liegenden
Hohlen des spongidsen Systems glittete und ausweitete, so dafl in Hin-
sicht auf die Stromung des Blutes die Verhiltnisse weitgehend den
Verhdltnissen der Norm angeglichen wurden.

In der zugingigen Literatur fand sich ein gleicher Fall nicht. Aller-
dings berichten einzelne Beobachter von im ibrigen ganz anders ge-
arteten Kombinationen von MiBbildungen, bei denen jeweils in einer
Hinsicht gewisse Ahnlichkeit mit unserem Fall besteht. — Zuniichst sei
uber den sogenannten ,.dritten Ventrikel” am Herzen gesprochen, in-
dem dabei an das Hohlraumsystem unseres Falles gedacht ist, das man
ja auch als einen dritten Ventrikel auffassen konnte. Letzterer kommt
aber dacurch zustande, dafl der Conus arteriosus in seinem Anfangsteil
abgeschniirt bzw. der Eingang stark verengt wird, sich aber bis zu den
Klappen wieder erweitert und als eigener Hohlraum imponiert. Es
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handelt sich also nur um eine besondere Form der (‘onusstenose, und da
in unserem Fall prinzipielle Unterschiede bestehen, so muB davon ab-
gesehen werden, die Hohlraumbildung der Ventrikelwand in diese Rubrik
unterzubringen, um eine Verwirrung in dieser Hinsicht zu vermeiden.

Von H. Muller wird jedoch bei Beschreibung eines Falles von Situs inversus
partialis folgendes beschrieben: s handelt sich um eine GefidBtransposition, wo
die beiden groBen Gefillstimme vom rechten Ventrikel aus versorgt werden. Die
Pulmonalis erhilt auf folgende Weise ihr Blut: Im Interventricularseptum it
sich oben und nach der Basis des Herzens zu c¢in 1!/, em langer, flacher Spalt son-
dieren, der mit der Arteria pulmonalis in direkter Verbindung steht. Auf einen
in der Frontalebene des Herzens gefithrten Schnitt kommt die starke Kammer-
scheidewand und Beschaffenheit ihrer Muskulatur deutlich zum Ausdruck. Das
Septum erreicht eine Dicke von fast 2 em. Die Muskulatur erscheint von schwam-
miger Konsistenz. Das Septum reicht bis an die Pars membranacea, an deren
Stelle sich der Defekt befindet, der mit dem Hohlraumsystem der Septumscheide-
wand die Verbindung herstellt. Die Semilunarklappen der Pulmonalis finden sich
etwa 11/, cm peripher vom Septumdefekt, d. h. von dem Pulmonalostium des rechten
Ventrikels entfernt. Die Muskulatur der iibrigen rechten Ventrikelwand erscheint
aufl dem Schnitt auffallend schwammiy, von kleinen Maschen durchsetzt. Betreffs
der Hohlraumbildung (Septum) wird angenommen, dafi es sich um den Conus
pulmonalis handelt, der an seinem unteren Ende, d. h. der Stelle des Septum-
defektes, von dem rechten Ventrikel abgeschniirt wurde und so eine selbstindige
Herzhohle bildet.

Die Moglichkeit, dall es sich in unserem Falle ebenfalls um einen
abgeschniirten, in der Ventrikelwand liegenden Conus pulmonalis handelt.
ist cdeshalb unwahrscheinlich, weil die kleinen, blind endigenden Xin-
buchtungen in der Gegend der normalen Lage des Conus eine hei Ver-
schlufl desselben ofter vorgefundene Form der Atresie sind und weil
die Muskulatur, welche die weite Hohlraumbildung zwischen Endokard-
defekt und Pulmonalis umschlieBt, an keiner Stelle den Aufbau der
dem Conus eigenen Ringmuskulatur zeigt.

Eine gewisse Ahnlichkeit der Wandverhiltnisse und besonders der
Hohlraumbildung ist jedoch ohne Zweifel zu erkennen und auch deshalb
hier ausfihrlicher beschrieben, weil sonst dhnliche Fille nicht zu finden
sind.

Die MiBibildung bzw. die Nichtbildung der Tricuspidalklappen ist
verhdltnismaliiy selten. Eine Zusammenstellung dieser Fille unter be-
sonderer Beriicksichtigung der jiingsten Literatur findet sich bei Bredt.
Er unterscheidet zwei Gruppen von MiBlbildungen. ndmlich die Atresie
des Ostiums und die Verlagerung und MiBgestaltung der Klappen.

Als Beispiele fiir die letzte Gruppe, der ja unser Fall am néchsten
steht, finden sich im neuesten Schrifttum 3 Falle: Arastein (1927),
Bredt (eigener Fall, 1935) und der schon erwihnte Fall Gotz (1933). Das
Wesentliche und Gemeinsame dieser Fille besteht darin, dafl das vordere
Tricuspidalsegel in gewshnlicher Weise am Annulus fibrosus ansetzt,
wihrend das mediale und hintere Segel eine Verschiebung ihrer Ansatz-
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linie herzspitzenwirts zeigen. Dabei sind alle Segel mehr oder weniger
in Form und Aufbau miBbildet.

In der Deutung der Entstehung der MiBbildung besteht keine Uber-
einstimmung. Bred! weist darauf hin, dal eine solche bei der Seltenheit
der hierher gehérigen Fille vorldufig auch nicht mdéglich sein wird.

Neben den verschiedenen Einzelursachen werden pathologische
Strémungsverhaltnisse besonders auch bei den Fillen von Atresie des
Conus pulmonalis als Ursache fiir die MiBbildung der Tricuspidalis an-
geschuldigt, indem vollig verinderte Anforderungen an die Klappen
bei blindem Verschlull des rechten Ventrikels gestellt werden (Fischer).

Trotzdem scheinen alle diese Momente in unserem Fall keineswegs
von ausschlaggebender Bedeutung zu sein. Denn richtig betrachtet
liegt ja keine miBbildete Klappe, sondern das Fehlen derselben vor.
Wihbrend in den sonstigen Fillen ein Minus an Anlagematerial nicht
anzunehmen ist, muB man aber nach Minckeberg diesen Mangel bei dem
volligen Fehlen des Tricuspidalklappensegels, der gleichzeitig mit an-
geborener Tricuspidalinsuffizienz einhergeht, als sicher voraussetzen. Zur
entwicklungsgeschichtlichen Losung dieser Frage mufl in Kiirze der
Entstehungsvorgang der Klappen im embryonalen Leben aufgezeigt
werden.

Die Endothelwiilste, die beide venésen Ostien umsiumen, bilden den Aus-
gangspunkt fir die Entwicklung der michtigen Atrioventricularklappen, liefern
aber nur. wie Gegenbaur und Bernays gezeigt haben, einen spiter ganz verschwin-
denden Teil derselben, den membranésen Randsaum, wiahrend der kompakte
Hauptteil der Klappen aus der die Atrioventricularéffnung umgebenden Kammer-
wand selbst hervorgeht.

Man kann annehmen, dall in beiden vendsen Ostien die Ausbildung
der Endothelkissen noch in normaler Weise vor sich gegangen ist. Dann
blieb aber aus vorher schon angegebenen Griinden die weitere Differen-
zierung der Muskulatur und des Endokards des rechten Ventrikels aus,
und es fehlte somit das Anlagematerial fir die Klappen, die ja, wie
eben ausgefithrt ist, zum weitaus groflten Teil aus der Muskulatur der
Kammerwand gebildet werden. Nur im Bereich des hinteren Segels
sehen wir in unserem Falle eine Andeutung einer Klappenbildung in
Form des muskulésen Wulstes am Annulus fibrosus. — Aus der Literatur
sei der Fall Steffen angefithrt. wo die Tricuspidalis nicht die Scheidung
in drei Zipfel erkennen lief3, vielmehr ein ununterbrochen um das Ostium
laufendes breites Band bildete. das verdickt, gerétet und am freien Saum
hier und da ausgezackt war. Der Fall Schinberger betraf ein 41/,jdhriges
Kind. Das Herz zeigte an der Stelle der Tricuspidalis nur eine leicht
ringformig vorspringende, vielfach gefensterte Falte ohne jede An-
deutung einzelner Klappenzipfel. Die rudimentire Bildung wird eben-
falls als Bildungshemmung aufgefaf3t.

Das Offenbleiben des Foramen ovale ist in unserem Falle nicht als
MiBbildung zu werten, da die Valvula das Foramen deckt, wenn man
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sie gegen den Limbus driickt. Die Beschaffenheit der Valvula selbst
aber, die wir in unserem Falle bauchdiinn und mit zahireichen kleinen
Lochern versehen finden, gilt in der Literatur als MiBbildung, und bei
Herzheimer finden wir 14 derartige Talle erwdhnt. — Im allgemeinen
wird als Ursache des offenen Foramen ovale die Stauungstheorie an-
genommen, indem ein Uberdruck im rechten Vorhof den Schluf ver-
hindern soll. Dieser Modus trifft auch fitr unseren Fall zu, wo praktisch
genommen eine Pulmonalstenose vorlag und ein dauernder Uberdruck
im rechten Vorhof infolge des Fehlens der Tricuspidalis vorhanden war.

Da die einzelnen Miflbildungen von einzeluen Stadien der embryo-
nalen Entwicklung abgeleitet wurden und vielfach auch eine Abhidngig-
keit der einen von der anderen angenommen wurde, 0 muf3 an Hand
der entwicklungsgeschichtlichen Daten nachzuweisen sein, daBl das
ganze (Geschehen etwa der gleichen Zeit der Entwicklung entstammt.
Im einzelnen ist das aber nicht méglich, da unsere Kenntnisse iiber die
einzelnen Daten zu mangelhaft sind. — Nach Bernays, der die Klappen-
entwicklung der vendsen Ostien in vier Stadien einteilt, sind im ersten
die Klappen rein endokardiale Vorspriinge, die keine Beziehung zur
Ventrikelmuskulatur aufweisen, im zweiten stellen sich Beziehungen
zwischen Endokardklappen und der Muskulatur der Ventrikel her, die
innersten Schichten des Trabekelnetzes differenzieren sich zu einem
mehr selbstindigen Teil der Herzwand. Der muskuldse Teil ist noch der
geringere, der vom Xndokard abstammende hat seine hdchste Ent-
wicklung. Im vorliegenden Falle ist es aber nicht einmal bis zur vélligen
Endentwicklung des zweiten Stadiums gekommen. Ebenso ist auch die
im zweiten Stadium vor sich gehende Weiterdifferenzierung des Endothel-
rohres. das sich zu dieser Zeit innig den einzelnen Muskelbalken anlegen
soll (Gotz), ausgeblieben. Da nun nur der rechte Ventrikel bzw. das
rechte Ostium atrioventriculare normale Wandverhéltnisse und Klappen-
bildung vermissen liBt, so ist anzunehmen, dafl das Ostium atrioventri-
culare commune bereits geteilt war. Dieser Termin liegt zu Beginn des
zweiten Monats. —- Der ganze Vorgang der Mifibildung ist also etwa
in die Zeit nach dem Anfang der vierten Woche zu verlegen, war spa-
testens in der siebten Wnche abgeschlossen, zu welchem Zeitpunkt die
Bildung der Septen der Herzhdhlen und die des arteriellen Truncus sowie
die Klappenanlage beendet ist.

Die Ert6rterung der Frage, welchen weiteren Verdnderungen das
Herz nach vollendeter MiBbildung unterworfen war, fithrt zunéchst zu
der Uberlegung. ob die Kaliberdifferenz zwischen Aorta und Pulmonalis
in einer Verschiebung des Truncusseptums zu gunsten der Aorta ihren
Grund hat und somit ebenfalls eine MiBbildung darstellen wiirde. Ver-
schiedene Griinde sprechen dagegen. Einmal findet man in solchen
Fallen selten eine normale Lage der Gefafle zueinander, zum andern
auch nicht in bezug auf die beiden Ventrikel. Auflerdem zeigen solche
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MiBbildungen in den allermeisten Fillen Defekte des Interventrikular-
septums auf. So ist anzunehmen, daf} sich die Aorta infolge der stirkeren
funktionellen Beanspruchung nach der Geburt entsprechend erweiterte
und die Wanddicke zunahm, wihrend die Pulmonalis im Wachstum
zuriickblieb. Denn wihrend diese nur das durch den Endokarddefekt
einstrémende Blut zu leiten hatte, mulite die Aorta sowohl dieses wie
auch das vom rechten Ventrikel durch das offene Foramen ovale in den
linken Vorhof einstrémende Blut aufnehmen. Da dieses wihrend der
4jahrigen Lebenszeit des Kindes der Fall war, so ist die Vergrioferung
der Aorta gegenitber der Pulmonalis verstindlich.

Zu den Verinderungen nach der Geburt gehért auch der Verschhuf
des Ductus Botalli. Es erhebt sich die Frage, warum er bei dem dauernd
viel héheren Drucl der Aorta nicht offen blieb und auf diesemn Wege
die Pulmonalis mit Blut versorgte. In der Literatur werden bei Fillen
mit erhShtem Druck in der Aorta vor allemm mechanische Momente an-
geschuldigt, die bei vorhandenem VerschluB des Ductus Botalli zur
Atresie fithren. Im vorliegenden Falle war eine solche Ursache leicht
nachzuweisen. Infolge der Ausweitung und Vergriflerung der Aorta
und des Aortenbogens war es zu einer spitzwinkligen Abknickung gegen
die Aorta gekommen und dadurch der VerschluB und die nachfolgende
Atresie mit hoher Wahrscheinlichkeit bedingt.

Die Endokardverdickung im rechten Ventrikel legt uns wieder die
Frage vor, ob auf entziindlicher oder einer anderen Grundlage entstanden.
Wihrend wir bei den fritheren Milibildungen eine entziindliche Genese
ausschlieflen konnten, 1aBt sich das bei der Endokardverinderung nicht
ohne weiteres tun, da ihre Entziindung im spédtfetalen Leben und in den
vier Lebensjahren erfolgt sein kénnte. Der histologische Befund unseres
Falles zeigt aber, daf es sich. abgesehen von dem Fehlen jeder akuten
oder abgelaufenen entziindlichen Erscheinung, hauptsichlich um eine
enorme Vermehrung der elastischen Fasern handelt. Diese ist zum Teil
wohl auf mechanische Beanspruchung zuriickzufithren.

Daf} die Entwicklung der elastischen Fasern aber eine solche Michtig-
keit annehmen konnte, 1a8t sich dadurch nicht allein erkliren. Vielmehr
mufl man einen Uberfluf an Bildungsmaterial annehmen, der erst die
Voraussetzung fiur diese Entwicklung schaffte.

Tatsdchlich trifft diese Voraussetzung im vorliegenden Falle auch
durchaus zu. Der Endokardschlanch hatte nicht wie sonst die Moglich-
keit, sich dem Trabekelwerk der Muskulatur anzulegen, und somit blieb
auch die physiologische Ausweitung und Verdiinnung des zur Verfiigung
stehenden Materials aus. So war also zur Auskleidung des Ventrikel-
lumens iberreichlich Material vorhanden.

DaB aber die mechanische Beanspruchung zu reichlicher Bildung
von elastischen Fasern fiihrt, dafur spricht auch die Tatsache, daf} eine
solche Umwandlung des Endokards sich nicht selten bei hochgradiger



Uber einen seltenen Fall von HerzmiBbildung. 15

Mitralstenose im linken Vorhof entwickelt. Koniger hat die diffuse
Endokardverdickung als eine Art vikariierende Hypertrophie bei Schwi-
chung der Herzmuskulatur aufgefat. Neuere Untersuchungen haben
fiir diese Anschauung positive Befunde beigebracht, insbesondere hat
Hertel gefunden, dafl es bei allgemeiner Blutdrucksteigerung, aber auch
bei Schidigung der Herzmuskulatur zu einer diffusen bindegewebigen
Verdickung des Endokards mit Vermehrung des elastischen Gewebes
kommen kann. Hertel bezeichnet diese Erscheinung als funktionell-
elastische Wandendokardfibrose.

Die gleiche Entstehung kann man ohne Zweifel fiir unseren Fall
in Anspruch nehmen. Da man, wie frither angefiihrt ist, annehmen muB.
daBl der rechte Ventrikel dauernd infolge der Insuffizienz der Tricus-
pidalis unter einem systolischen Druck stand, so ist, abgesehen von dem
von vorneherein im Uberflu vorhandenen Anlagematerial, eine Endo-
kardverinderung in obigem Sinne wohl auch im Verlauf des postfetalen
Lebens entstanden und hat sich in vierjahriger Lebenszeit zu solcher
Stirke entwickeln konnen. Daneben ist es durchaus verstindlich, daBl
es bel der Schwiche der Muskulatur zu einer Dilatation und bei ihrer
fehlenden Tendenz zur Hypertrophie auch zu einer starken Verdiinnung
des muskuldren Wandanteils kam,

Abschlieflend sei noch auf die klinische Bedeutung der merkwiirdigen
Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel und der Arteria pulmonalis
hingewiesen. Wire sie nicht vorhanden gewesen, so hitte eine Atresie
der Pulmonalis bei intaktem Septum ventriculorum bestanden. Als
héchstes Lebensalter einer solchen MiBbildung wird von Taruffi 9 Monate
angegehen. So ist festzustellen, daBl die atypische Verbindung weit-
gehend zur Lebensverlingerung beigetragen hat und daf, was das Herz
selbst anbetrifft, das Leben auch noch weiterhin méglich gewesen wire.

Zusammenfassung.

Bei einem 4 Jahre alten Madchen wurde am Herzen ein Defekt der
Tricuspidalklappen und Papillarmuskeln gefunden. Es fehlt also eine
physiologische und funktionelle Trennung von Vorhof und Kammer.
wihrend eine wmorphologische durch den Annulus fibrosus gegeben ist.
Der rechte Vorhof ist weit und hypertrophisch, das Foramen ovale offen
und die Valvula vielfach durchléchert. Der rechte Ventrikel ist eben-
falls weit, seine Innenfliche ohne Trabekelrelief und ausgekleidet mit
einem stark verdickten, glatten Endokard. Seine Muskelwand ist sehr
ditnn und enthélt ein ausgedehntes, durch trabekeldahnliche Muskelziige
unterteiltes Hoblraumsystem. An normaler Stelle findet sich kein Aus-
fluB in die Pulmonalis. Es handelt sich um eine Conusatresie. Die Ver-
sorgung der Lunge mit Blut geschieht auf einem ganz ungewéhnlichen
Weg, indem durch einen Defekt des Endokards an ganz willktirlicher
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Stelle iiber das Hohlraumsystem innerhalb der Wand des rechten Ven-
trikels das Blut in die schmale, zarte Pulmonalis gelangt, die wohl-
gebildete Semilunarklappen an normaler Stelle zeigt.

Es wurde der Versuch unternommen, die am Herzen vorgefundene
MiBbildung entwicklungsgeschichtlich zu begriinden und zu erklaren.

Der Ductus Botalli war trotz des hohen Blutdrucks in der Aorta
verschlossen, was auf eine mechanische Ursache zuriickgefithrt werden
konnte.
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