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31it 1 Abbiidung im Text. 

(s om 7. J la i  1987.) 

Die ~,Vichtigkeit yon B i l d u n g s a n o m a l i e n  ffir en tw ie ldungsgesch i ch t -  
l i the  :Erkenntn i sse  be rech t ig t  znr  Ve rS f f en t l i chung  eines  Fa l les  yon  
[- [erzbi ldungsfehler ,  zu dessen l t e a r b e i t u n g  reich H e r r  Prof .  Versd an-  

rea te  u n d  de r  besonders  in se iner  ]3eziehung zur  n o r m a l e n  Enta , - ieklung 
b c t r a e h t e t  w e r d e n  soll. 

D e n  yon  de r  h ies igen Un ive r s i t i t t sk inde rk l in ik  ~ i t i g s t  zur  Yerf i igamg 
g e s t e l k e n  K r a n k e n b l ' ~ t t e r n  e n t n e h m e  ich fo lgende  A n g a b e n :  

Ingrid L. wurde am 10. 11.32 als zweites Kind angeblieh gesunder EKern ge- 
boren. In der weiteren Familie. besonders aiieh bei der 11/2 Jahre ~lteren Sehwester. 
ist van 3Iillbilclungen niehts bekannt. 

Die Geburt des Kindes war reehtzeitig, aber schwer, und es kam ~phykt iseh 
zur Welt. Es wurde you tier Mutter gestillL Sttihle regelmSA3ig und normal. Die 
erste kliniseh-stationS.re ]3ehandiung begann am 9.5 .33 wegen eines se[t 21.4. 
bestehenden Keuchhustens. 

Klinisehe Angaben: 6 Monate altes, sehr dickes pastOses Kind. Gesichtsfarbe 
bia6. Lippen mid H/inde leieht livide verfiirbt. Beim Sehreien, F/it.tern, Aufsetzen, 
besonders aber den Keuehhustenanf/iilen, intensive Blauverf/irbung der Lippen 
und H/tnde, ebenfatls der Wangen. Die Finger zeigen Andeutung yon Trommel- 
sclflegelfingern. Milz und Leber nieh~ vergr66ert und auBer einer RStung des 
Raellens (Pertussis) kein besonderer Befund an den tibrigen Organen. 

Die Herzgrenzen normal, die HerztSne rein. die Sehla~olge regelm/iI3ig. Aueh 
r6ntgenologiseh keine Vergr6gerung des Hemens feststellbar. Es besteht Hyper- 
chrom/imie (Hgb. 110%). Polyglobulie (5,6 Mill. Erythroeyten). Anl 8 .6 .33 Ent.- 
lassung naeh abgekhmgenem Keuehhusten mit der Diagnose: Vitium cordis eon- 
genitmn. Wiederaufnahme am 17. 1.37. In der Zwisehenzeit entwiekelte sich das 
Kind langsam, wurde erst mit 3 Jahren sauber, lernte erst mit 31/2 Jahren laufen, 
blieb auch in der Spmehe gegemiber den Altersgenossen zuriick. Wurde bei jeder 
Anstreugung kurzat.mig und blau iln Gesieht. Sh~rke Entwicklung yon Trommel- 
sehlegelfinger und .zehen. 

.letzige Erkrankung: Dezember 1936 3 Tage lang fieberhafte Grippe, yon der 
die Patientin sieh nieht ganz erholt hat. Sie stand zwar seither wieder auf, war 
aber noeh sehr abgesehlagen. Am 12. 1.37 verlor sie beim Spiel plStzlich die Spraehe, 
zeigte vollkommene L/ihmung der linken Seite, ohne bewugtlos zu sein. Am 16. 1.37 
wurden die linken ExtremitY.ten wieder bewegt, am Naehmittag pl6tzlieh KrS.mpfe. 
linksseitige starke motorische Unruhe; yon dieser Zeit an wird die reehte Seite 
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nicht mehr bewegt. Kind ist bewugtlos, tiefe Cyanose. Herzbefund: reine TOne, 
l+renzen naeh links wenig verbreitert.  Am 18.1 .37 2 Uhr  t r i t t  bei einent Alter yon 
50 3Ionaten ziemlieh unerwartet  aus vorher ruhigem Zustand infolge pl6tzliehen 
Herz- und Atemstil lstandes der Tod ein. Klinisehe Diagnose: Vit ium eordis con- 
genimm, Embolia eerebri. 

A m  18. 1 . 3 7  w i r d  das  K i n d  im P a t h o l o g i s e h e n  I n s t i t u t  sez ie r t .  D ie  
O b d u k f i o n  (L.N.  28/37)  e r g i b t :  

99 em lange, 14 kg sehwere Leiehe eines 4jS, hrigen 3I~.dchens in mit t lerem 
Em/ihrungszustand.  Totenst,xrre ant Kiefer mad den F, xtremit~.ten vorhanden,  
t iefdunkelblaumte Totenfleeke an den abhiingigen Partien. Die I-laud:, besonders 
im Gesieht und an den distalen Extremit/i, tenteilen, zeigt bl~iulieh livide Farbe. 
Die Finger und. Zehen, an ihren Endgliedern kolbeIg6rmig aufg~trieben, zeigen 
intently blaue Farbe unter den N/igeln. Starke ven~ise Stauung sg.mtlieher Organe. 

Die Sektion der Kopfh6hle warde nieht  gestattet ,  so daft die klinisehe Diagnose 
,,]:]mbolia eerebri" anatomiseh nieht erhgrtet  werden konnte. 

Xaeh t~r6ffnung der Brusth6hle tiegt der Herzbeutel in groBer Ausdehnung 
frei vor. lgr enthMt keinen fremden Inhalt .  Die Herzbeutetbliitter sind glat t  und 
spiegelnd. Subepikardial findeg man nur spii, rlieh Fettgewebe, etwas mehr  fiber 
dem reehten Ventrikel und dem zwisehen reehten Vorhof und Ventrikel gelegenen 
Suleus eoronarius. I)as Herz ist. bedeutend gr6Ber als die reehte Leiehenfaust. 
Der ref..hte Ventrikel ist prall gefiillt und h/i, ngt wie ein rundlieher Ballon am linken, 
der die ganze Herzspitze einnimmt. Erst  3 em yon der Spitze entfernt  findeg sieh 
der unterste  Teil des reehten Ventrikels. DiG 5Iuskuiatur des linken Ventrikels 
isg kr/tftig entwickelt, w/~hrend die Wand des reehten sehr sehwaeh, stellenweise 
membranar t ig  dfinn ist, so dab der Blut inhal t  deutlieh bl/iulieh durehsehimmert .  

Die rS, umliehen Beziehungen zwisehen Aorta und Pulmonalis sind normal. 
Vor der groBen Aorta ziehg in riehtiger Anordnung eine sehmale, zarte Puhnona[is.  
Aueh der weitere Verlauf und tier Abgang der Gef~.ge ist regelreeht;. Der Umfang 
der Puhnonal is  betr/igt 2,1 era; ihre Wand ist zart. veneniihnlieh diinn, so dab 
sic flaeh zusammenliegt und ein Lmuen zuniiehst nieht sieher feststellbar ist. Der 
[Jmfang der Aorta betrSgt 4 era. ihre Wand ist krftfgig und derb, entspreehend der 
Norm. Beide (lef/iBe bleiben in ihrGm Verlauf gleieh welt, zeigen keine auffiilligen 
Erweiterungen oder Verengerungen ihres Umfanges bzw. ihres Lumens. Der Duetus 
art~xiosus Botalli ist It/'2 cm lang, strieknadeldiinn und gegen die Aort~t spitzwinklig 
nach unten  abgebogen. - -  Die beiden Vorh6fe enthal ten Cruor, der linke Ventrikel 
ist~ leer. Naeh Er6ffnung des reehten Ventrikels und Entfernung reiehlieher Cruor- 
massen f~llt er infolge seiner diinnen Wand wie ein leerer Sack zusammen. Die 
Kammerh6he des reehten Ventrikels betritgt 3 era, die gr6gte Breite 4 Grit und die 
Kammert iefe  3 era. Beim Betraehten des [nneren grenzt Gin deutlieher Annulus 
fibrosus den reehten Vorhof yore Ventrikel ab (Abb. A.f.), doeh fehlen die Trieus- 
pidalklappen und die zugeh6rigen Papillarmuskeln. Der Zngang zum Vorhof bzw. 
der Annulus fibrosus ist im VerhSltnis sehr welt und miBt int Umfang 7 em. Die 
einzige Stelle. wo andeutungsweise eine Klappenanlage vorhanden ist, isg die 
(;egend des hinteren Segels (Abb. KI.A.). W~hrend n/tmlieh im tibrigen das Innere  
des reehten Ventrikels vollkommen glat t  und aueh ohne Trabekelbi[dung ist. l inden 
wit an der II int~rwand zwei parallel verlaufende, papillarmuskel~hnliche Bitdungen, 
die in sehrS, ger Riehtung bis an den Annulus fibrosus in der Gegend der Pars mem- 
branaeea der Kammerseheidewand ziehen. Aul3erdem linden wit an der bezeieh- 
neten Stelle direkt unterhalb und entlang des Ammlus fibrosus eine muskul6se, 
deutlieh unterminierte  Vorwulstung, die an ihrem unteren Ende mehrere kurze, 
sehnenfaden/~,hnliehe Bildungen aufweist. 

]),as l~]ndokard selbst imponiert als eine dieke, weil:~liehgraue, sehnig-derbe 
Membran, den reehten Ventrikel fibera[l gleiehm~gig auskleidend. Nut  an einer 



()ber einen seltenen Fall yon Herzmil3bildung. 

Stelle der Vorderwand linden wir einen Detekt, fiber den ebenso wie fiber die Be- 
schaffenheit der Ventrikelwand selbst unten beriehtet werden wird. 

An der Stelle, we der reehte Ventrikel seinen Ausflul3 in die Pulmonalis haben 
sell, sehen wir zwar eine eonusartige Ausbuebtung des Ventrikels in der natfirliehen 
Pdehtung, aber als einzigen Ausgang bier drei nebeneinander stehende, nur ffir 
einen diJnnen Sondenknopf durehg/i, ngige 0ffnungen (Abb. C.A.). In die am wei- 
testen vorn gelegene 1/iBt sieh die Sonde gerade 0,3 em tief einffihren, endigt, aber 
dann blind in der Muskulatur. Die Ventrikelseheidewand ist vollstgndig, ohne 
irgendwelehe Defekte. Die P,~rs membranaeea ist deutl[eh erkennbar. - -  Der rechte 
Vorhof ist welt, das Herzohr ist g'roB und mil3t in seiner H6he 3 em (Abb. r.H.O.), 
Die Muskulatur des Vorhofes ist st,~rk hypertrophiseh und ist innen nieht glatt, 
sondern zeigt eine sebr starke Trabekelbildung. Die V~flwda Eustaehii ist grol3 und 
krSftig entwiekelt, sitzt an regelrechter Stelle (Abb. V.Eu.). Sic besteht allerdings 
nur in ihren R~ndpartien aus fibr6sem Klappengewebe. der fibrige Anteil besteht 
aus Muskul~tur. Die Valvula Thebesii ist ebenfalls erke,mbar, sie ist sehr klein 
wie der ganze Sinus eoronarius (Abb. S.c.). Das Endokard des Vorhofes ist i,n 
gaazen zart, mlr in der Nghe des Annulus fib,'osus wie im reehten Ventrikel fibr6s 
verdiekt. 7Das Voramen ovale zeigt einen deutliehen Limbus vorne urld oben (Abb. 
L.f.o.). Die Valvul~ foraminis ovalis besteht a us einer hauchdfinnen, vietfi~eh durch- 
16cherten Membr,~n und w61bt sich weit in den lit~ken Vorlmf hinein (Abb. V.f.o.). 
Abgesehen yon den vielen Durchl6eherungen der Valvula besteht noeh vor dem 
Limbus ein ll /2em grof~er, oval/irer, direkter Zugang zum linken Vorhof. Die 
Crista terminalis ist kr/iftig entwickelt und ragt als breite Muskelleiste in das 
Lumen des Vorhofes (Abb. C.t.). Sic grenzt deutlieh einen hinteren medialen 
Absetmitt, den sog. Sinus venarum, ab. 

Die Einmfindungsstellen der oberen und unteren Hohlw~ne liegen typisch 
(Abb. V.e.s. und V.e.i.). 

Der linke Vorhof ist entsprechend welt, ~'ine Witnde glatt und mit weil31ich- 
grauem Endok'~rd bedeekt. Das Herzohr hat  eine H6he yon 2 era. An typiseher 
~telle mfinden je zwei Lungenvenen von beiden Seiten ein. l)er Zugang veto linken 
Ventrikel hat. einen Unlfat~g w)u 4 enl. Die Mitralsegel sind riehtig gebildet. Papillar- 
muskeln und Trabekel zei~en normale Besehaffenheit. Die Muskulatur mi~lt 0.7 em. 
Die Kammerseheidewand ist ebenso breit und biegt in den unteren Partien naeh 
reehts entspreehend dem Anteil des linken Ventrikels an der Spitze. Hier fb, det 
sieh eine sehr reiehliehe Trabekelbildung, so dab der rechts gelegene Anteil des 
Spitzenlumens davon fast ausgeffillt ist (Abb. L.I.V.). Das Endokard ist zart. 
Die Kammerh6he }x~trtigt 5 era, die gr6Bte Breit.e 3 cm, die Kammertiefe 2,5 era. 

.Nach Aufsehneiden der Aorta finden wir 3 Semilunarklappen yon normaler 
Bildung, die o,.tsgereeht sind und aus deren Sinus das reehte und linke Kranzgefiil] 
in geh6riger Weise entspringen und verlaufen. 7Die kleine Pulmonalis wird fiber 
der Aorta er6ffnet und naeh oben und unten aufgesehnitten. Naeh oben gehen die 
reehte und linke Pulmonalarterie ordnungsgem/ill all. An der Stelle des frfiheren 
Abgangs des Duetus Botalli finden wir eine kleine Einziehung der [ntima; ein 
Lumen ist. weder erkennbar noeh sondierbar. 

Beim Aufsehneiden zur Puhnonalklappe hin linden wir folgende Verhiiltnisse: 
An normaler Stelle sit zen 3 gut ausgebildete, we,m aucb kleine Semi]unarklappen. 
Die Winkelst,~lle der reehten nnd linken liegt genan entspreehend fiber der der 
gleiehnamigen Aortenklappen. Unterhalb der Pulmonalklappen kommen wit zu- 
niiehst in einen Hohlraum, der naeh Hineinsteeken einer 8onde und Palpieren als 
innerhalb der Wand des mehten Ventrikel gelegen fes~gestellt, wird. Von diesem 
Raum aus kommen wir nun mit der Sonde in flache, ausgedehnte Hohlraum- 
bildungen innerhalb der Ventrikelwand, die dureh zahlreiche trabekel'ghnliehe 
Bildungen untei'teilt werden. In den unteren Absehnitten lassen sieh diese rings 
um den Ventrikel bis an die Hinterwand des liuken Ventrikels sondieren {Abb. H.S.), 
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whhrend die Kammersche idewand  dt~ran nieht beteiligt ist. Auch in den ot~:ren 
Absehni t ten  der hinteren Ventrikelwand finden wit  keine Hohlraumhi l&m~.  E.~ 
ist die Stelle, we innen die oben besetlriebenen papillarmuske[ithnlMlen Bikhlnmm. 
~ehnenf~den usw. w)rhanden sind. 

Eine K o m m u n i k a t i o n  des H~h lmumsys t ems  der Ventrikelwand mit, dem 
Ventr ikel innern ist, erst  naeh liiageren J3emtihungen feststellbar, uud zwar an der 
Stelle des vorher  erwahnten Defektes des Endokard,~ (Abb. E.D.). Diese Stelle 

Abb. I, Blick in den mtfges('hnittermnreehten V.rhof und Ventrikel (unten int Bll(t ist dev 
linke Vengrikel, ~.weit er rechterseits die tlerzspit ze bihl.et, ebenfans au(gesehnit, ten siehtbar). 
H . S .  tlohlraums.vstent der revhten Ventrikelwand. 1,2l.A. RudimenKire Kla0i)emmtnge. 
~lJ'. Annulus fihro,~us, S.c .  Sinus eoronarius, V. E , .  Valvula Eustaehii. t'. c. i. Vena eava 
inferior, V.f .o.  Valvula foraminis ovally. L . f . o .  Lin).btls foraminis ovalis, V. c. s. Vena ~,aw~ 
superi~Jr. C. t. CriM,a terminMis, r. I I . 0 .  lleehtes tlerzt~hr. _-1. c. d. :krt. -re'on. (textra, C.~t. 
L':~nu,~atresie der ,4.rt. Imlmoualis, E . D .  J'~ndocarddefekt, 31. I. I'. 3Iu~kulatur des linken 

Ventrikels, L. 1. I'. Einbliek in den linken Ventrikel. 9 ,  der natiirliehen Gr6ge. 

liegt in ditvkter Verltingerung der Pulmonai is  4 cm unterha lb  der Klaplyen und 
etwa 2 em veto Annulus  fibrosus entfernt,  also welt yon der natar l iehen E inmi indung  
der Yulmonal is  und  etwa in der halben Breite der Ventrikelwand. Die Defe.kt- 
bi ldung im Endokard  mil3t etwa 1 em im Durehmesser  und  ist iiffolge einer um- 
sehriebenen Verwachsung an die parietale Wand  der Hohl raumbi ldmlg  ann~ihernd 
in zwei H~lften geteilt. Der Rand zeigt, l ippenahnliche Wulstungen,  die veto Endo-  
kard ausgehcn und  teils in die Hohl raumbi ldungen  der Wand,  tells in das Lumen  
des Ventrikels selbst hineinragen. :Beim Sondieren verfiingt sieh die Sonde leicht 
darin.  Von dieser 0 f fnung  aus gelangt man  in die Puhnonal is .  Nach  Aufsehneiden 
derselben in direkter t{iehtung auf dell Defekt zu finder man  eine st~irkere Aus- 
wei tung der dureh trabekel/ihnliehe Bildungen unter te i l ten intraparietalen Hohl- 
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r~iume. Prinzipiell l'aflt sieh aber kein Untersehied yon den iibrigen Hohlraum- 
bitdungen feststellen, lhre parietale Wand bestehl; ran' aus 3[uskutatur, wghrend 
man vielfaeh zum Vent.rikel bin als einzige Begrenzung dr~s weiBlieh verdiekte 
Endokard sieht. ]Die Verbindung der beiden \Vgnde wird dutch die erwii, hnten 
trabekelghnliehen, aus 3'Iuskelgewebe bestehenden Bildungen, die meist in sehrti, ger 
Riehtung yon Wand zu Wand ziehen, hergestellt. In den gr6Bere,l R/iumen sieht man 
mikroskoplseh eine donne, weigliehe, durehseheinende Bekleidung des Myokards. 
Die Dieke der Wand ist, ohne die H6hlert zusammengeprel~t zu habert, 0,2--0,3 era. 
Bei Zusamnlendriieken ist. die Dioke an vielen Stellen nut wenig fiber 0,1 era. 

Zur  m i k r o s k o p i s c h e n  U n t e r s u e h u n g  wird  ein StOck der  W a n d  des  
r e ch t en  Ven t r i ke l s  in N g h e  des besch r i ebenen  E n d o k a r d d e f e k t e s  her,~us- 
ge se lmi t t en ,  in P a r a f f i n  eingebettet . ,  m i t  t { g m a t o x y l i n - E o s i n ,  n a e h  
v a n  Oleson  u n d  auf  e las t i sche  F~se rn  ge fg rb t .  

])as Endokard dcr Kammerwand besteht zun/i, ehst aus einer etwas gewellten, 
sehmalen Sehieht kollagenen Bindegewebes (Subendothel), ventrikelw/irts m i t d e r  
nut teilweise vorhandenen Endothellage bekleidet. Naeh der Muskulatur zu Iolgt 
dann eine enorm breite Zone, die haupts/~chlieh aus oberfl/ichenparallelen el~sti- 
aehen Fasern besteht. Diese Zone ist nieht tiberall gleich dick, sondern zeigt eine 
sehr untersehiedliehe Breite. Darauf folgt eine ebetffalls sehr breite Zone van einem 
zellarmen, derben Bindegewebe. Aueh diese Sehieht zeigt versehiedene Breite, ist, da 
dicker, we die elastisehe Sehicht sehmaler ist, und urngekehrt., so dab im ganzen 
eine ziemlieh gleiehmiigige ]3reite des zum Endokard geh6rigen Bindegewebes 
besteht. Die Grenze zur Muskutatur hin ist abet nieht seharf, vielmehr erstreekt 
sieh das Bindegewebe in sehmalen und breiten Streifen in diese hinein, 

Die ~Iuskulatur zeigt, nieh*,s v o n d e r  nornmlen kompakten Besehaffenheit mit 
gleiehmSBig parallel geriehteten Muskelfasern. Vielmehr besteht sie aus einem 
faehwerkartigen Trabekehnuskelrelie~ mit entspreehend unregelmgtgig verlaufender 
R iehtung der Muskelfasern in den einzelnen trabekelartigert Bildungen. Den> 
entspreehend fh~den sieh vide groge und kleine fIaehe Hohlr/iume, die als Aus- 
kJeidung nirgends etwas yon normalem Endokard zeigen. Einzig eine danne Binde- 
gewebsschieht bedeekt die Mnskul~tur an dhn Grenzen zu den Hohlrf~umen, und 
diese ist, wohl als das Perimysium des Mnskelgewebes aufzufassen. In den Hohl- 
rgumen, besonders den kleh~eren, finden sieh, sozusagen an den Wanden klebend, 
Reste yon roten Blutk/Jrperehen. An einigen Stellen liegen aueh grSgere Massen 
yon Blut. frei im Lumen. Die Muskelfasern zeigen an versehiedenen Stellen unter- 
.~ehiedliches Verhalten. Teilweise finden sieh Ziige ganz sehmaler atrophiseher 
Muskelfaser~, an anderen Stetlen dieke hypertrophisehe, dazwisehen alle Varianten. 
Aul3erdem findet man eine ziemlieh starke Entwieklung des Bindegewebes, das 
ztlnl Teil als breite Septen zwisehen der Muskula.tur verl/iuft. 

Zum Perikard hm lggt sieh in gewis~m Grade ein Kompakterwerden der 
Muskulatur feststellen, gs  ist eine ziemtieh breite Sehieht, mit mehr einheitlieher 
Faeerrichtung, auf die dann das subepikardiale :Fettgewebe und das Epikard folgt. 
l)as Fettgewebe ist sehr tmgleiehm/~13ig breit ausgebildet. Wiihrend das Epikard 
an manehen St.ellen der Muskulatur direkt aufliegt, finder sieh art anderen eine 
breite Sehieht yon Fettgewebe, die einerseits weir in die Muskulatur hineinreieht, 
anderer~its da~ Epikard vorwSlbt, Das Epikard besteht aus einer sehmalen 
Sehieht Bindegewebe mi~ geringer Eitdagerung von elastisehen Fasem und der 
auBen aufsitzenden Deekzellage. Es bi.etet im A.ufbau keinen Untersehied gegen- 
iiber dem Normalen. 

Ent,ziindIiehe Ersehefimngen oder sieb.tbare P~esiduen ,~oleher linden sieh nieht. 

K u r z  z u s a m m e n g e f a B t  l i n d e n  sieh also t 'olgende Verh 'a l tn isse :  P r a k -  
tisoh v6Uiges ?Fehlen de r  T r i e u s p i d a l k l a p p e n  bei  v o r h a n d e n e m  A n n u l u s  
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fibrosus und weitem Zugang zum reehten Vorhof. Conusatresie der 
Art. pulmonalis. Starke Endokardverdiekung in der kleinen Haupt- 
hShle des reehten Ventrikels. Eigenartiges wabiges Nebenhohlraum- 
system in der sehr muskelsehwachen Wand des reehten Ventrikels, das 
vermittels eines Endokarddefektes eine atypisehe Verbindung zwisehen 
der VentrikelhaupthShle und der Art. pulmonalis herstellt. Hypert.rophie 
der 5Iuskulatur des reehten Vorhofes. Offenes Foramen ovale mit viel- 
faeh perforierter zugehbriger Valvula. Starke Kaliberdifferenz zwisehen 
Art. pulmonalis und Aorta zugunsten der letzteren. Hyt~ertrophie des 
linken Ventrikels. 

Der Verlauf des Blutstromes im Herzen mul:l sieh etwa folgender- 
nlal]en abgespielt haben: 

]-)as Blut gelangte dureh (lie beiden grol~en Hohlvenen in den rechten, 
sehr muskelkritftigen Vorhof. Bei der Systole wird einesteils das Blut 
dureh das offene Je'oramen ovale und dureh die Liiekenbildungen in der 
Valvula in den linken Vorhof geworfen. Obwohl der Zugang zu diesem 
nieht klein is/:, ist der zum reehten Ventrikel infolge der grogen Weite 
des Annulus fibrosus und des Fehlens jeder Klappe noeh bedeutend 
griiger. So wird der Hauptteil des Blutes in den reehten Ventrikel 
geworfen. Es ist nun anzmmhmen, dab bereits jetzt sehon ein Tell des 
Blutes durch den Defekt des Endokards in das Hohlraumsystem der 
reehten Ventrikelwand und yon da in die Pulmonalis geworfen wird. 
Denn bedenkt ma.n, dab infolge der starken Verdiekung des Endokards 
aueh bei der Diastole des Ventrikels eine bedeutende Erweiterung des 
Lumens nieht zu erwarten ist, z u m  andern die sehwaehe ~[uskulatur 
eine krgftige Zusammenziehung und Verkleinerung des Lumens nicht 
wahrseheinlieh ma.eht, so w'are es, zumM der weite Zugang zum reehten 
Vorhof vorhanden ist, nieht erklgHieh, wie eine geniigende 131utmenge 
Mlein dureh die Systole des reehten Ventrikels in die Lungen gelangen 
soUte. So ist also (lie A,mahme gereehtfertigt, dab sowohl bei der Systole 
des Vorhofes als a.ueh bei der des Ventrikels eine gewisse :Blutmenge in 
die Puhnonalis gelangt ist, die zusammen ausreiehend fiir ,las Leben 
war, zumal die wohlgebildeten Semihmarklappen der thflmonalis ein 
Zuriiekstr6men des Blutes verhinderten. - -  Eine andere I_;'berlegung 
aUerdings k6nnte dahin fiihren, anzunehmen, dat] nut bei der Systole des 
Vorhofes Blur in die Pulmonalis gelangte, da ja beim Zusammenziehen 
der Ventrikelmuskulatur die immrhalb der Wand gelegenen Hohlrgume 
sieherlieh weitgehend zusammengeprel~t wurden und infolgedessen dureh 
sie nieht gleiehzeitig Blut ~ms dem Ventrikel in die Pulmonalis fliegen 
konnte. Doeh maeht die Weive der R/iume, die in direkter Verbindung 
zudsehen Endokarddefekt und Pulmonalis liegen, ein vollkommenes 
Versehliel]en derselben bei der Systole des Vent.rikels unwahrseheinlieh. 
Vielmehr wird das Blur. im Hohlraumsystem dureh (lie Systole jedesnm.1 
ausgeprel3t worden sein. und zwar, d~ es ja bei dem Druek im Ventrikel 
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in diesen dureh den Endokarddefekt nicht zuriiekflieBen konnte, zum 
gr613ten Tell ebenfalls in die Pulmonalis. 

Das weitere Verhalten des Bhltes im Herzen bietet keine besonderen 
Sehwierigkeiten. Der linke Vorhof erh/iAt sein Bhtt einesteils arterialisiert 
au,s den genae pulmonales, andcrerseits, wie vorher erw/thnt, venSses 
aus dem reehten Vorhof. Wir haben also 3Iisehblut, das mm in den 
linken Ventrikel eintritt und dnreh die Aorta den ganzen KSrper ver- 
sorgt. 1)a es verh~,ltnismS.f$ig grofJe Blutmengen sind, die tier linke 
Ventrikel bei jeder Systole zu bewitltigen }tat, andererseits aueh die 
ven6se Ritekstauung zu iiberwinden ist, so ist er naturgemfifl hyper- 
trophiert mid gleiehzeitig erweitert. 

Wir wenden uns nun der Erkl/irung der Mil3bil(hmg zu, wobei aueh 
zu untersuehen ist, wie der Zustand des Herzens bei der Geburt war, 
und ~velehe weiteren anatomisehen VerSmderungen im Laufe des vier- 
jithrigen Lebens hinzugetrel, en sind. 

Zweifellos is'~ der ganze MiBbildungsvorgang in die frfihembryonale 
Periode zu verlegen. Eine t~'rage, die bei der Entstehung yon kongeni- 
talen Vitien immer eine golle gespielt hat, ist die naeh der primgren 
Ursaehe. Es is* zu entseheiden, ob die 5[iBbildung yon vornherein auf 
Abweiehungen des Bildungsmagerials zurtiekzufiihren is* oder ob es 
von augen her in seiner Nntwieklung abgelenkt oder gehemmt wurde 
(G6tz). Vor allem is* bier an die M6gliehkeit einer miitterliehen Infektion 
und an eine fetale Endokarditis zu denken. Naeh den Untersuetmngen 
yon Fi.scher besitzt der fetale Organismus eine Imnmnitgt, die ihn gegen 
Infekt.ionserreger oder deren Toxine unempfindlieh maeht. Naeh 
Mare.seh. sind bei der mensehliehen Frueht Zeiehen einer Gegenwirkung 
auf entziindliehe P~eizung nieht vor der zweiten H/ilfte der Sehwanger- 
sehaft zu beobaehten. 

Da die Anlage des gesamten Klappensystems aber his tgnde des 
zweiten Fetalmonats vollendet is*, so w~re im vorliegenden Fall eine 
entziindliehe Genese auszusehliel3en, zumal an den vorhandenen Klappen 
atteh kein Anhalt daf{tr zu linden is* und aueh die Verdiekungen des 
Endokards im reehten Ventrikel, wie unten ausgeffihrt ~-ird, nieht als 
die Folge einer 7gntzihuiung anzusehen sind. - -  Es muB a.lso a~ff dem 
Wege der Nntwieklungsgesehiehte eine grklS.rung fiir die Mil3bildung 
des Herzens gesueht werden. - -  Ursprtinglieh besteht die Herzanlage 
aus zwei ineinandergesteekten R/3hren, dem Endotheh'ohr und dem 
myoepikardialen 3fan*el, dessert 3Iuskulatur aus einem diehten, sehwam- 
migen Netzwerk yon ~[uskelbalken gebildet wird. Erst sp/iter legen sieh 
beide, die zun'gehst dutch eine Zwisehensehieht getrennt sind, aneinander. 
Dann setzt eine Differenzierung des myoepikardialen Mantels ein, indem 
dieser (tie sehwammige Besehaffenheit aufgibt, naeh augen zu kom- 
pakter wird, naeh innen abet gerade weitmasehiger. So entstehen dureh 
Unterminierung das Trabekelsystem und die Papiilarmuskeln. Diese 
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sind aus dem Schwammwcrk herausmodelliert, und in diesem Stadium 
der Wandentwiekhmg lcgt sich aueh das Endothe] innig den einzelnen 
3tuskelbalken an (Geipel, G6tz). Es wird naeh His in die t{ohlrgmne der 
)[uskelbalken ,.eingespfilt". 

Diese Differenzierung vermissen wir hier. Eine Andeutung finden 
wir einzig t~n tier hintern Wand des rechten Ventrikels in der Gegend 
des hinteren Segels, wo sieh Rudimente yon P~tpillarmuskeln und einer 
Klappenanlage linden. I)ementspreehend fehlt hier aueh die ttohl- 
raumbildung in der Ventrikehvand. [m iibrigen ist abet  die oben be- 
schriebenc Differenzierung sowohl der ~Iuskuhaur wie des Endok~rds 
ausgeblieben. Das lctztere hat sieh den Kohlrgumen der schwa.mmigen 
Muskulatur zwar angelegt, ist aber nicht ,,hineingesp{ilt" worden. So 
finden ~dr den gr6Bten Tell des Innenraums des reehten Ventrikels glatt 
und ohne Trabekelrelief. l_~ber die Ereignisse, (tie urs~ichlieh oder parallel 
verlaufend in engem Zusammenhang mit dieser Mil~bikhmg stehen, 
wird spKter noeh ausfiihrlieh gesproehen werden. 

Sehen wir uns in der Literatur nach /~hnliehen 3[iBbildungen urn, so 
ist der Fall G6tz anzufithren, wo neben einer sehweren ~Iif3bildung der 
Tricuspidalis eine eigenartigc Besehaffenheit der Ventrikelspitze zu finden 
ist, die in ihrem inneren Bezirk vollst~ndig die Trabekelbildung ver- 
missen ]~iBt. An Stelle dessen findet sich nur ein glattes, verdiektes, den 
ganzen Bereich iibarziehendes Endokard, und nur auf einem Quersehnitt 
wird das Trabekelsystem erkennbar, das hier zwischen Endo- mid 3[yo- 
kt~rd eingeschaltet ist. Das Endokard der Kammerhinterwand besteht 
im mikroskopischen Schnitt aus einer ziemlieh dieken Lage feiner elasti- 
scher Yasern, die herzwgrts dutch eine elastische Lamelle begrenzt sind. 
Der spongi6se muskuliire Wandabsehnitt  ist praktiseh frei wm jeglicher 
Bindegewebsauskleidung. N'ur in einigen wenigen Buchten finder sich 
an umschriebenen Stellen eine elastisch fibr6se Bindegewebshaut. Alle 
iibrigen trabekeliihnlichen ~Iuskeln erscheinen naekt, d. h. sic sind dureh 
eine eben angedeutete zarte ~[uskelseheide begrenzt. 

Die wei~:gehen(le {.~bereinstimmung der beiden I;iille in dieser Be- 
ziehung ist in makro- und mikroskopiseher Hinsieht bmnerkenswert. 
Einzig tier Grad der Ausdifferenzierung bietet einen gewissen Unter- 
sehied. In  unserem Falle ist, er bedeutend geringer, da sieh nur trabekel- 
/ihnliehe Gebilde in der spongi6sen Wand vorfanden, die aber keinesfalls 
als , ,Trabekelsystem" anzuspreehon sind. Kier wie dort zeigt die Kammer -  
seheidewand keine Beteiligung an der Wandmil3bildung. Eino Erklgrung 
fiir das Ausbleiben dor Differenzierung des Endokards ist nieht angegeben, 
sondern lediglieh der Zeitpunkt der teratogenetisehen Periode festgestellt. 

~Veitere analoge Fii, lle babe ieh in der medizinisehen Literatur  nieht 
auffincien k6nnen. 

Bei der Betraehtung der ~il~bildung der Ausflul3bahn des Blutes 
aus dem reehten Ventrikel ergeben sich drei Fragestelhmgen: 
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1. Wie entstand die Atresie des Corals pulmonaiis ! 
2. Wie kam (tie Defektbildung im Endokard zustande? 
3. Wie erreieht die Arteria pulmonMis Zugang zu dem Hohlraum- 

,system der Ventrikelwand ? 

Von vornherein mul~ festgestellt werden, dal3 alle Erkl/irungsversuehe 
durehaus hypoihetiseher Xatur bleiben m6ssen, da selbst be.i hiiufigen 
nnd einfaeheren Mil3bildungen erst da.s Zusammenstellen unzghliger 
Einzelf'glle zu einer brauehbaren allgemeingiiltigen Theorie ihrer Ent- 
stehung gefiihrt hat. 

An sieh stellt die Verengemng bzw. der Versehlut3 der Lungen- 
arterienbahn die h/i.ufigste und wiehtigste Herzmigbildnng dar. Jedoeh 
ist die Atresie, der vollstgndige Versehlul~ der Lungenarterienbahn, ein 
viel selteneres Ereignis als die Stenose, wenngleieh die Atresie nur quan- 
titativ einen h6heren Grad darstellt. Was nun den Sitz der Ntenose 
bzw. Atresie angeht, so unterseheiden wit solehe am ('onus arteriosus 
dexter, dem Klappenostium und der eigentliehen Lungenarterie. Bei 
der gew6hnliehen Form der Pulmonalanomalie finder sieh in der er- 
driiekenden 3Iehrzahl der F/ille ein Defekt im Septum ventrieulorum und 
daneben ein offenbleibendes Foramen ovale. Die Lage der Aorta ist 
nau.'h rechts versehoben, sie ist relativ welt und entspringt hgufig tiber 
dem Septumdefekt aus beiden Ventrikeln. 

Nine wichtige Gruppe reprgsentieren die Fiille, in denen Atresie der 
Pulmonalis bei gesehlossenem Sept.um ventriculorum vorliegt, aueh 
insofern, ~ls gerade in diesen l~'allen (tie Trieuspidalis miBbiMet ist, 
meist fehlt (nter s~enosiert erseheint (HerxheimerJ. Diese F/ille habell 
fast aussehliel31ich nur eine kurze Lebensdauer. 

In  diese Gruppe ist unser Fall zungehst einzureihen unter der Voraus- 
setzung, dab die Bildung des atypischen Weges yore reehten Ventrikel 
zur Pulmonalis erst sp/iter eingetreten ist. 

Was die Oenese der Conusatresie ~mgeht, so ist in der IAteratur aueh 
bier vielfaeh das 5[oment eines fetalen Jgntzimdungsprozesses als L'rsaehe 
angegeben. Dieses schliel3en wit attf Orund der vorher gegebenen Aus- 
fiihrungen f6r unseren Fall aus. Nach Fi,scher kommt die Atresie des 
Conus dadureh zust~mde, dal3 die normale I{arefizierung und Differen- 
zierung, dutch welehe die I(.ammerh6hle aus dem urspluingliehen sehwam- 
migen Netzwerk yon ~Iuskelbalken sieh bildet, im Imlern des Conus- 
absehnit.tes ausbleibt und mithin zum vollst/indigen Versehlul~ des 
Conus, zur muskul/iren Atresie ftihrt. 

In unserm Falle, wo die Differenzienmg im Bereieh der gesamten 
.~'[uskulat.ur des reeht.en Ventrikels ausgeblieben ist, erseheint diese ~Er- 
kl/irung sehr naheliegend. 

In  diesem Zustand h/ttten wit also ein Herz vor uns, das in jeder 
Beziehung in die oben besehriebene Gruppierung hineinpaflt. ~Es linden 
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sieh aber nun noch Besonderheiten, die dem Fall eine Sonderstelhmg 
geben. 

])iese beruht auf ([er Art des Zuganges vom reehten Ventrikel zur 
Arteria pulmonalis. In Beriiek,siehtigung tier embryonalen Entwiekhmg 
ist die Entstehung et.wa so zu denken: Das ]3ndokard ist im Begriff, in 
die Hohlr/iume des nmskul6sen Balkennetzes ,,hineingespiilt'" zu werden. 
Aus irgendeinem Gmmd, vielleicht da[3 das Endothel an einer Stelle 
fiberdehnt war, zerreigt, das Endokard, und das Blur dringt in die Hohl- 
r/iume des nmsku]6sen Balkennetzes. Dureh diesen Vorgang wird die 
weitere Differenzierung sowohl des nmskul6sen wie endokardialen An- 
tells gest6rt, bzw. eine weitere Differenzierung unterbleibt. Infolgedessen 
kommt es aueh nieht zur normalen Ausbildung des Corals pulmonalis. 
Die Pulmonalis fand daher, ohne dab in der Bildmlg des 8eptum trunei 
eine pathologisehe Waehstumsrielmmg eingetreten ware. AnsehluB an 
das Hohlraumsystem der Ventrikelwand, die ja eigen~lieh um diese 
Zeir bereits in Compaeta, Trabekel- und Papillarmuskeln h~itte differen- 
ziert sein miissen. So fand das Blur auf h6ehst ungew6hnliehe Weise 
seinen AbfluB aus dem reehten Ventrikel in die Arteria puhnonalis. 

~ig der Voraussetzung, da[3 diese Gesehehnisse sieh bereits in frfihester 
l%talzeit abgespielg haben, stimmt aueh die normale Ausbildung der 
Semihmarklapwn der Pulmonalis fiberein. Denn in der gesamten Ent- 
~vieklungsgesehichte des Herzens wird neben dem angeborenen Bildungs- 
willen des Gewebes immer wieder auf (lie Bedeutung der Str6mungs- 
verh/iltnisse ffir die normale Klappenbildung aufmerksam gemaeht. Wie 
wir sahen, gelangte das Blut dureh den Defekt tles Endokards in das 
Hohh'aumsystem und yon da in (lie Pulmonalis. Es mag zun/i.ehst 
wenig einleuehten, dab der no verlaufende Blutstrom normale Str/hnungs- 
verhS.ltnisse gehabt und damit normale Entwieklungsm6glichkeiten ffir 
(lie Klappen gesehafft hat. Doeh die Betraehtung ties Herzens zeigt 
uns, daf3 der I-[auptstrom des Blutes yore Defekt aus auf geradem Wege 
zur Puhnonalis geflossen ist, indem er (lie zwisehen beiden liegenden 
tt6hlen des spongi6sen Systems gl'/ittete und ausweitete, so da.g in Hin- 
sieht auf (.lie Str6mung des ]3lutes die Verh~ltnisse weitgehend den 
Verh/iltnissen der Norm angegliehen wurden. 

In der zug~ngigen Literatur land sieh ein gleieher Fall nieht. Aller- 
dings beriehten einzelne Beobaehter yon im iibrigen ganz anders ge- 
arteten Kombinationen yon 5IiBbildungen, bei denen jexveils in einer 
Hinsieht gewisse Ahnliehkeit mit unserem Fall besl:eht. --- Zun/~ehst sei 
fiber den sogenam~ten ,.dritten Ventrikel'" am t{erzen gesproehen, in- 
dem dabei an das Hohlraumsystem unseres Falles gedaeht ist, das man 
ja aueh als einen dritten Ventrikel auffassen k6nnl~e. Letzterer kommt 
aber dadureh zustande, dab der Conus art, eriosus in seinem Anfangsl~eil 
abgesehniirt bzw. der Eingang stark verengt wird, sieh aber bis zu den 
Klappen wieder erweitert und als eigener Hohlraum imponiert. Es 
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handel t  sieh also nur  um eine besondere Form der ( 'onusstenose, und  da 
in unscrem Fall  prinzipielle Unter,~ehiede bes*ehen, so nmB davon ab- 
gesehen werden, die Hohl raumbi ldung  der Ventr ikelwand in diese l{ubrik 
unterzubr ingen,  um oine Verwirrung in dieser Hinsieht  zu vermeiden.  

Von H. Miiller wird jedoeh bei B~ehreibung eines Falles yon Situs inversus 
partialis folgendes beschrieben: Fs hande]~ sieh um eine Gef/iBtransposition, wo 
(lie beiden gro{3en Gefii.Sstitmme vom rechten Ventrikel aus versorgt werden. Die 
Pulmonalis erhii, lt ,'l.ttf folgende Weise ihr Biut: hn Interventricularseptum tgl3t 
sieh ot)en und naeh der Basis des Herzens zu tin 1'.= em langer, fbteher Spalt son- 
dieren, der mit der Artoria puhnonalis in direkter Verbindung steht. Auf einen 
in der Frontatebene des Herzens gefiihrten Sehnitt kommt die sta.rke Ka,nmer- 
seheidewand und ]~;eschaffenheit ihrer Muskulatur deutlieh zum Ausdruek. Das 
Septum erreicht eine Dieke yon fast 2 era. Die 3'[uskttlatur erscheint yon sehwam- 
miger Konsistenz. Das Sel)tmn reieht bis an (lie Pars membranaeea, an deren 
Stelle sich der Defekt befindet, dermit  dem Hohlraumsvstem tier Septumseheide- 
wand die Verbindung herstellt. Die Semilunarklappen cier Pulmonalis finden sieh 
etwa 11/_, cm peripher vom Septumdefekt, d. h. yon dem Pul,nonalostium des reehten 
Ventrikels entfernt. Die Muskulatur der fibrigea reehten Ventrikelw&nd erseheint 
aut dem Sehifitt ~uffallend sehwammig, von kleinen 3lasehen durehsetzt. Betreffs 
der Hohlraumbildung (Septum) wird angenommen, dab es sieh um den Conus 
pulmonalis handelt, der an seinem unteren Ende, d.h. der Stelle des Septum- 
defekws, yon dem rechten Ventrikel abgesehniirt wurde und so eine selbstgndige 
Her'zh6hle bildet. 

Die 3f6gliehkeir dab es sich in unserem Falle ebenfalls um einen 
abgeschniir ten,  in der ~rentrikelwand liegenden Conus pulmonalis  handelt .  
ist deshalb unwahrseheinlieh, well {tie Meinen, bl ind endigenden Ein-  
bueh tungen  in der Gegend der normalen  Lage des Crams eine bei Ver- 
sehluB desselben 6fter vorgeflmdene Form der Atresie sind und  well 
die ~[uskulatur,  welohe die weite Hohl raumbi ldung  zwischen Endokard-  
defekt und  Pulmonalis  umschlieBt, an keiner 8telle den Aufbau der 
dem Conus eigenen g i n g m u s k u l a t u r  zeigt. 

Eine  gewisse "~,hnliehkeit tier Wandverhit l tnisse und besonders der 
Hohl raumbi ldung  ist jedoeh ohne Zweife] zu e rkennen  und  aueh deshalb 
hier ausffihrlieher besehrieben, well sonst /ihnliehe F~ille nieht zu f inden 
,sind. 

Die 5[illbildung bzw. die Niehtbi ldung der Tricuspidalk]appen ist 
verh/iltnism'al~ig selten. Eine Zusammens te l lung  dieser F~ille un te r  be- 
sonderer  Beriieksicht, igung der j i ingsten Li tera tur  findet sieh bei Bredt. 
Er  unterscheidet  zwei Gruppen yon }[il~bildungen. ngmlich die Atresie 
des Ostiums und die Verlagerung und  5'[il3gestaltm~g der ]<lappen. 

_Ms Beispiele fiir die letzte Gruppe, der ja unser  Fall ~tm ngchsten 
steht,  f inden sich im neuesten Schr i f t tum 3 Fglle: Arnste in  (1927), 
Bredt (eigener Fall, 1935) und  der schon erwghnte Fall  (_,'6tz (1933). Das 
We,ent l iche  und  Gemeinsame dieser Fglle besteht darin, dab das vordere 
Trieuspidalscgel in gew6hnlicher Weise am Annulus  fibrosus ansetzt .  
w~ihrend das mediale und  hintere Segel eine Verschiebung ihrer Ansatz- 
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linie herzspitzenw~trts zeigen. I)abei sind alle Segel mehr oder weniger 
in Form umt Aufbau miBbildet. 

In der Deutung der Entstehung der 3[iBbildung besteht keine {_~ber- 
einstimmung. Bredt weist darauf hin, dab eine solche bei der Seltenhei~ 
der hierher geh6rigen Fglle vorl/iufig aueh nicht mSglieh sein wird. 

Neben den versehiedenen Einzelursaehen werden p~thologische 
Str6mungsverhMtnisse besonders auch bei den Fiillen yon Atresic de.~ 
Conus puhnonalis als Ursaehe fiir die 3IiBbildung der Trieuspida]is an- 
geschuldigt, indem v611ig vcr'guderte Anforderungen an die Klappen 
bei blindem VersehluB des reehten Ventrikels ge~tellt werden (Fischer). 

Trotzdem scheinen alle diese ~'r in unsercm Fall keineswegs 
yon ausschlaggebender Bedeutung zu sein. Denn richtig betraehtet 
l ie~ j,~ keine miBbildete Klappe, sondcrn das Fehlen derselben vor. 
Wghrend in den sonstigen Fgllen ein 3{inus an Anlagemateri~fl nieht 
anzunehmen ist., mug man abet naeh M6ncl~'eberg diesen 3[angel bei dem 
v611igen Fehlen des Trieuspidalklappensegels, der gleiehzeivig mit an- 
geborener ~'ricuspidalinsuffizienz einhergeht, als sieher voraussetzen. Zur 
entwieklungsgesehichtlichen LSsung dieser Frage nml3 in Kiirze der 
Entstehungsvorgang tier Klappen im embryonalen Leben aufgezeigt 
werden. 

Die Endothelwiilst~, die beide venSsen Ostien umsiiumen, bflden den Aus- 
gangspunkt fiir die Entwiekhmg der mS, ehtigen Atrioventricularklai)pen , liefern 
aber nut. wie Gegenbaur und Bernays gezeigt haben, einen sp~ter ganz verschwin- 
denden Tell derselben, den membranSsen Randsaum, wiihrend der kompakte 
H,~uptteii der Klappen aus der die Atrioventricular6ffmmg umgebenden Kammer- 
wand selbst hervorgeht. 

~[an kann annehmen, dab in beiden venSsen Ostien (tie Ausbildung 
der Endothelkissen noeh in normaler Weise vor sieh gegangen ist. Dann 
blieb aber aus vorher sehon angegebenen Griinden die weitere Differen- 
zierung der ~[uskulatur und des l~]ndokards des reehten Ventrikels aus. 
u n d e s  fehlte somit das Anlagematerial ftir die Klappen, die ja, wie 
eben ausgeffihrt ist, zum weitaus gr6Bten Tell aus der 31uskulatur der 
Kammerwand gebildet werden. Nur im Bereic.h des hinteren Segels 
sehen wir in unserem Falle eine Andeutung einer Klappenbildung in 
Fornl des nmskul6sen Wulstes am Anlmlus fibro~us. - -  Aus der Literatur 
sei der Fall Ste//en angefiihrt, wo die Tricuspidalis nieht (lie Sehei&mg 
in drei Zipfel erkennen lieB, viehnehr ein mnmterbroehen um das Ostium 
laufendes breites Band bildete, das verdiekt, gerStet und am freien Saum 
bier nnd da ausgezaekt war. Der Fall Sch6nberger betraf ein 41./~j~hriges 
Kind. Das Herz zeigte an der Stelle der Trieuspidalis nm' eine leieht 
ringf6rmig vorspringende, vielfaeh gefensterte Falte ohne jede An- 
deutung einzelner Klappenzipfel. Die rudiment/~re Bil(hmg wird eben- 
falls als Bildungshemmung aufgefal3t. 

])as Offenbleiben des Foramen ovale ist in unserem Falle nieht als 
~iBbildung zu werten, da (lie Valvula das Foramen deckt, wenn man 
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sie gegen den Limbus driiek*. Die iBesehaffenheit der Valvuta selbst 
aber, die wir in unserem Falle hanehdiinn und mit zahlreiehen kleinen 
LOehern versehen Iinden, gilt in der Literatur als Migbildung, und bei 
Herzheimer finden wir 14 derartige Fglte erwiihnt. - -  Im allgemeinen 
wird ats Ursaehe des offenen Foramen ovale die Stauungst.heorie an- 
genommen, indem ein {_~berdruek im reehten Vorhof den Sehlug ver- 
hindern sell. Dieser 5'[odus trifft, aueh fiir unseren Fall zu, we praktiseh 
genommen eine Puhnonalstenose vorlag und ein dauernder l[~berdruek 
im reehten Vorhof infolge des Fehlens der Trieuspidalis vorhanden war. 

D~ die einzelnen MiBbildungen von einzeluen Szadien der embryo- 
m~len Entwieklung abgeleitet wurden und vielfaeh aueh eine AbhSngig- 
keit tier einen yon der anderen angenommen wurde, so ms3 tu~ Hand 
der entwieklungsgesehiehttiehen Dates naehzuweisen sein, dab das 
.g,~nze Oesehehen etwa der gleichen Zei~, der Ent.wicklung entst~mmlt. 
lm einzelnen ist das aber nieht m6glieh, da unsere Kenntnisse tiber die 
einzelnen Daten zu mangelhaft sind. - -  Xaeh Bernays, der die Klappen- 
entwickhmg der venSsen O.stien in vier Stadien einteilt, sind im ersten 
die KIt~ppen rein endokardfi~le Vorsprtinge, die keine Beziehung zur 
Ventrikehnuskuh~tur aufweisen, im zweiten stellen sieh Beziehungen 
zwisehen Endokardklappen nnd der ~[uskulatur der Ventrikel her, die 
innersten Schiehten ties Trabekelnetzes differenzieren sieh zu einem 
mehr selbsts Tell tier Herzwand. Der muskulSse Tell ist noeh der 
geringere, der veto :Endokard abstammende hat seine h6ehste Ent- 
wiekhmg. Im vorliegenden Falle ist es abet nieht einmal bis zur v611igen 
Eudentwiekhmg des zweiten Stadiums gekommen. Ebenso ist aueh die 
im zweiten St~dium vor sieh gehende Weiterdifferenzierung des Endothel- 
rohres, das sieh zu diescr Zeit innig den einzelnen B[uskelbalken anlegen 
sell (G6tz), ausgeblieben. Da nun nut der reehte Ventrikel bzw. das 
reehte Ostium atrioventrienlare normale Wandverh/iltnisse und Klappen- 
bildung vermissen lgfit, so ist anzunehmen, dab das Ostium atrioventri- 
culare commune bereits get.eilt war. Dieser Termin liegt zu Begins des 
zweiten 3[onats. --- Der ganze Vorgang der Mil~bildung ist also etwa 
in die Zeit naeh dem Anfang der vierten Woehe zu verlegen, war spti- 
testens in der siebten Woeim abgesehlossen, zu welehem Zeitpunkt die 
Bildung tier Septea tier HerzhShlen und die des arteriellen Tmmeus sowie 
die Klappenanlage beendet ist. 

Die Er6rterung tier Frage, welchen weiteren Ver~nderungen das 
Herz naeh vollendeter 5;[iBbildung unterworfen war, fiihrt zungchst zu 
tier {5"berlegung, ob die Kaliberdifferenz zwischen Aorta und Pulmonalis 
in einer Versehiebung des Truncusseptums zu gunsten der Aorta ihren 
Grund hat und somit ebenfalls eine Mii]bildung darstellen wiirde. Ver- 
sehiedene Griinde spreehen dagegen. Einmal findet ma.n in solehen 
Fgllen seIten eine normale Lage der Gef/il]e zueinander, zum andern 
auch nieht in bezug auf die beiden Ventrikel. Aul]erdem zeigen solche 
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N[iBbildungen in den allermeisten F'allen Defekte des Interventrikular- 
septums auf. So ist anzunehmen, (1313 sieh die Aorta infolge der st/trkeren 
funktionellen Beanspruehung naeh tier Geburt entspreehend erweiterte 
und die Wanddieke zunahm, w~ihrend die Pulmonalis im Wachst.um 
zuriiekblieb. Denn wi~hrend diese nur das (lurch den Endokarddefekt 
einstr6mende Blut zu leiten halle, mul3te die Aorta sowohl dieses wie 
aueh das vom reehten Ventrikel durch das offene Foramen ovale in den 
linken Vorhof einstr6mende Blut aufnehmen. Da dieses w/~hrend der 
4js Lebenszeit des Kindes der Fall war, so ist (:lie Vergr6Berung 
der Aorta gegeniiber der Pulmonalis verstS.ndlieh. 

Zu den Verhnderungen naeh der Geburt geh6rt aueh der Versehlu13 
des Duetus BotMli. Es erhebt sieh die Frage, warum er bei dem dauernd 
viel h6heren Druek der Aorta nieht often blieb und auf diesem Wege 
die Pulmonalis mit Blur versorgte. In der Literat.ur werden bei FLtllen 
mit erhShtem Druck in der Aorta vor allem mechanische Momente an- 
geschuldigt, die bei vorhandenem VersehluB des Duetus Botalli zur 
Atresie f~hren. Im vorliegenden Falte war eine solehe Ursaehe leieht 
nachzuweisen. Infolge der Ausweitung und Vergr6Bemmg der Aorta 
und des Aortenbogens war es zu einer spitzwinkligen Abkniekung gegen 
die Aorta gekommen und dadurch der Versehlul3 und (lie naehfolgende 
Atresie mit hoher Wahrseheinliehkeit bedingt. 

Die Endokardverdickung im reehten Ventrikel legt uns wieder die 
Frage vor, ob auf entzandlieher oder einer anderen Orundlage entstanden. 
Wghrend wit bet den friiheren ~Iil3bildungen eine entztinc[liehe Oenese 
aussehliegen konnten, lgBt sich das bet dot" l~',ndokardver/tnderung nieht 
ohne weiteres tun, da ihre Entziindung im sp~itfetalen Leben und in den 
vier Lebensjahren erfolg-t sein k6nnte. Der histologisehe Befund unseres 
Fallen zeigt abet, dab es sieh. abgesehen yon dem Fehten jeder akuten 
oder abgelaufenen entziindliehen Erseheinung, haupts/tehlieh um eine 
enorme Vermehnmg der elastisehen Fasern handelt. ])iese ist zum Tell 
wohl auf meehanisehe Beanspruehung zuriiekzufiihren. 

Dal3 die ]~]ntwicklung der elastisehen Fasern abet eine solehe .~[~ehtig- 
keit annehmen konnte, l~13t sich dadurch nieht allein erkls Vielmehr 
mul3 man einen l~tberflul3 an Bildungsmaterktl annehmen, (ler erst (tie 
Vora.ussetzung fiir diese Entwiekhmg schaffte. 

Tats~ichlieh trifft diese Voraussetzung im vorliegenden J?alle aueh 
durehaus zu. Der Endokardsehlaneh hatte nieht wie sonst die 3[6glieh- 
keit, sieh dem Trabekeluerk der 5[uskulatur anzulegen, und somit blieb 
aueh (lie phys'iologisehe Ausweitung und Verdiinnung des zur Verfiig~ng 
stehenden 3[aterials aus. So war also zur Auskleidung des Ventrikel- 
lumens fiberreiehlieh ,'~Iaterial vorhanden. 

Dal3 abet die meehanische ]3eanspruchung zu reichlieher Bildung 
yon elastisehen Fasern f/ihrt: daftir sprieht aueh die Tatsaehe, dab eine 
solehe Umwandhmg des Endokards sieh nieht selten bei hoehgradiger 
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Mitralstenose im linken Vorhof entwiekelt. K6niger hat die diffuse 
Endokardverdickung als eine Axt vik~riierende Hypertrophie bei Schw~t- 
ehung der Herzmuskulatur aufgefal]t. Neuere Untersuchungen haben 
fiir diese Ansehauung positive B. efunde beigebracht, insbesondere hat 
Hertel gefunden, daf3 es bei allgemeiner Blutdrucksteigerung, aber aueh 
bei Sch~idigung der Herzmuskulatur zu einer diffusen bindegewebigen 
Verdickung des Endokar(ts mit Vermehmng des e]astischen Gewebes 
kommen kann. Hertel bezeichnet diese Erseheinung als funktionell- 
e]astische ~Vandendoka rdfibrose. 

Die gleiche :Entstehung kann man ohne Zweifel fiiz" unseren Fall 
in Ansprueh nehmen. D~ man, wie friiher angefiihrt is(, annehmen muf3. 
daf] der reehte Ventrikel dauernd infolge der insuffizienz der Trieus- 
pidalis unter einem systolisehen Druek stand, so ist, abgesehen yon dem 
yon vorneherein im {~berfluB vorhandenen Anlagematerial, eine Endo- 
kardvergnderung in obigem Sinne wohl auch im Verlauf des postfetalen 
Lebens entstanden und hat sieh in vierj/ihriger Lebenszeit zu soleher 
8tgrke entwiekeln k6nnen. Daneben is( es durehaus verst'iindlieh, dab 
es bei der Sehwgehe der ~uskulatur zu einer Dilatation und bei ihrer 
fehlenden Tendenz zur Hypertrophie aueh zu einer starken Verdiinnung 
des muskulgren Wandanteils kam. 

AbschlieBend sei uoeh auf die klinisehe Bedeutung der merkwiirdigen 
Verbindung zwischen dem reehten Ventrikel und der Arteria pulmonalis 
hingewiesen. Wgre sic nieht vorhanden gewesen, so h~ttte eine Atresie 
der Puhnonalis bei intaktem Septum ventrieulorum bestanden. .ads 
h6chstes Lebensalter einer solehen )IiBbildung wird yon Ta.r'uffi 9 )[(mate 
angegeben. So is( festzustellen, dab die atypische Verbindung xveit- 
gehend zur Lebensverl'gngerung beigetragen hat und dal3, was das Herz 
sell)st anbetrifft, das Leben aueh noch weiterhin m6glieh gewesen xv~ire. 

Zusammenfassung. 

Bei einem 4 Jahre alten 3[gdehen wurde am t-[erzen ein ])efekt <ter 
Trieuspidalklappen und Papillarmuskeln gefunden. Es fehlt also eine 
physiologische und fimkt.ionelle Trennung yon Vorhof un(1 Kammer. 
ws eine morphologisehe dureh den Annulus fibrosus gegeben ist. 
Der rechte Vorhof ist weir und hypertrophisch, das Foramen ova le often 
und die Valvula vielfach durehl6chert. Der reehte Ventrikel ist eben- 
falls welt, seine Innenfli~che ohne Trabekclrelief und ausgekleidet mit 
einem stark verdiekten, glatten :Endokard. Seine ~[uskelwand ist sehr 
diinn und enthhlt ein ausgedehntes, (lurch trabekeliihnliehe Muske]zfige 
unterteiltes Hohlraumsystem. An normaler Stelle findet sich kein Aus- 
fluB in die Pulmonalis. Es handelt sich um eine Conusatresie. Die Ver- 
sorgnmg der Lunge mit Blur geschieht auf einem ganz ungew6bnlichen 
Weg, indem durch einen Defekt des Endokards an ganz willkiixlicher 
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Ste l l e  i i be r  da s  H o h l r ~ m m s y s t e m  i n n e r h a l b  d e r  W a n d  des  r e c h t e n  Ven-  
t r i k e l s  da s  B l u t  in  die  s c h m a l e ,  z a r t e  P u l m o n a l i s  g e l a n g t ,  d ie  woh l -  

g e b i l d e t e  S e m i l u n a r k l a p p e n  a n  n o r m a l e r  S tc l l e  zeigt .  

E s  w u r d c  t i e r  V e r s u c h  u n t e r n o m m e n ,  d ie  a m  H e r z e n  v o r g e f u n d e n e  
~ [ i B b i l d u n g  e n t w i c k l u n g s g e s c h i c h t l i c h  zu b e g r ~ i n d e n  u n d  zu  erkl /~ren.  

D e r  ] ) u c t u s  B o t a l l i  w a r  t r o t z  des  h o h e n  B l u t d r u c k s  i,1 d e r  A o r t a  
v c r s c h l o s s e n ,  w as  au f  e ine  m e c h a n i s c h e  U r s a c h c  zu r f i ckge f i i h r t  ~verden 

k o n u t e .  
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