
(Aus dem Pathologisehen Institut der Universitiit Heidelberg 
[Leiter: Professor A. Sch,mincke].) 

Z w e i  weitere  Fiille yon Herznfil~l)ildungen. 
Ein Beitrag zu Spitzers phylogeuetischer Theorie. 

I. Transposition der Aorta mit Puhnonals tenose.  

2, Transposition der gro~en Arterien mit Ausbi ldung 
eines scheinbaren dritten Vcntrikels. 

VOl). 

Wilhelm Doerr, 

5[it l l  Abbildungen im Text. 

(Ei~jegangen am 29. Xovember 1937.) 

Keiner  Mil3bildung des menschlichen KSrpers wurde so viel Zeit 
und Miihe, gesehenkt als dem mil~bildeten Herzen. Somit  nehmen die 
kongeni ta len  Herzfehler einen so breiten R a u m  im einschl/igigen Schrift- 
turn ein, dal~ es zungehst nieht  ra tsam erseheinen dfirfte, dieses dureh 
weitere F/ille zu vermehren. Da aber ffir viele Fiille eine eindeutige 
Erkl/ i rung hinsichtlieh der En t s t ehungsa r t  der Verbi ldungen noeh aus- 
steht,  eine Vertiefung unserer Kenntn isse  nach dieser Rieh tung  bin abet  
nur  durch genaue Untersuchtmgen neu sich bietender, besondcrer Fglle 
m6glieh erscheint, glauben wit unsere Beobaehtungen ver6ffentl ichen 
zu sollen. Die phylogenetisehe Theorie yon Spitzer hat  sieh aueh bier 
bei (ter Det, tung  der Genese der beiden F's als durchaus  brauehbar  
und zufriedenstellend erwiesen. 

Fall 1. 
Klini.,'ch-anamnestische Daten. E.V., m/tnnlich. 2 Jahre alt, leidet angeblieh 

seit friihester N.indheit an heftigen, dyspnoischen Anf/illen. Von Cyanose nichts 
bekannt. Wegen eines grippalen Infekts Einlieferung in die hiesige Universit/tts- 
kinderklinik (Leiter: Prof. Duken). Am folgenden Tag Tod. 

A nzzlomi,*c, he Daten. Reduzierter Ern/ihrungszustand, Haut o. B., keine (~)deme, 
auch sonst keinerlei pathologische Ver/inderungen. 

Herzbe/uruD. ])as Perikard ist glatt, spiegelnd und glii.nzend. :Die Herzspitze 
ist nur wenig nach links gerieht.et. Die Sulci longitudinalcs sind schlecht entwickelt. 
Untcr dem visceralen Perikard zeiehnen sich die prall gefiillten Coronarvenen deut- 
lich ab. In der PerikardialhShle befinden sich etwa 15 ccm einer klaren, gelblich- 
ser/s Fliissigkeit. Die Gr6Be des Herzens entspricht der Leichenfaust. Die I-Ierz- 
h6he yon der Kammerbasis bis zur Spitze (/iuBerer Apex) betr/igt 6 cm ; der frontale 
Durchmesser betrgtgt 6,5 cm; und der sagittale 5 em. Die Herzohren umgreifen 
regelrecht den Truncus arteriosus, doch ist die rechte Aurikel welt mehr sichtbar 
als die linke. 

Die Befunde naeh Er6ffnung des Herzbeutels und I-Ierausnahme des Herzens 
wurden bei beiden ~FhIlen am geh/irteten Prgparat erhoben. 
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])er rechte Vorhof ist wesentlieh gerS, nmiger als der linke. Vena cava superior 
und Vena cava inferior mfinden geh6rig ein; sodann befindet sieh etwas oberhalb 
der 5[/indung des Sinus coronarius die Einmtindung einer Vena cava superior sinistra. 
Beide Cavae superiores verlaufen links und reehts hinter der Trachea und beiderseits 
neben den HMsorganen. Es bestcht keine Anmstomose zwischen beiden Vv. ca~,-ae 
superiores. In den kleineren Vorhof ergieBen sich 3 Vv. pulmonales und zwar zwei 
dextrae und eine sinistra, die sich aber bald in die Vv. pu[mr sinistrae aufteih 
(vgl. V. Fedorow). Die Mm. pecti- 
nati  sind in beiden Vorh6fen regel- 
reeht, Eustachische und Thebcsi- 
sehe Klappe sind nicht vorhanden. 
])as Septum atriorum s t~nnt  sieh 
zwischen beiden Vorh6fen sichel- 
fSrmig in einem kammerwS, rts der- 
a r t  offenen Bogen aus, dab der 
h6ehste Punkt  seiner ](onkavit/it 
nut  1,5 em unter dem gemeinsamen 
Vorhofsdttch liegt. Dieht hinter 
dem Sichelbogen befinden sich drei, 
fiir eine diinne Sonde gut durch- 
g~,ngige L6eher. Von links her ge- 
sehcn erscheint das Septum atrio- 
rum als ein Gitterwerk sehmaler, 
zarter, grauweiglicher in kranio- 
kaudaler lC~iehtung angeordneter 
Fasern, w~hrend es yon reehts her 
einer mehr oder weniger geschlos- 
sencn, fleischigen 3Iembran gleicht. 

Beide Arterien fiihren dutch ein 
gemeinsames Ostium atrioventricu. 
lare zu den ebenfalls kommuni. 
zierenden Ventrikeln. Das Ostium 
k;mn dureh drei suffiziente Klap- 
pen verschlossen werden. 3Jan 
unterseheidet zwei vordere (ein 
reehtes, etwas mehr vorn liegendes 
und ein linkes Segel) und ein ein- Abb. 1. Blivk in den rechten Vent.rikel: hinter ~leln 
ziges hinteres Segel. I~tzteres ist plflmtmalt,~tJum die an der l(arnnlei'basi~ ange- 
an beiden lateralen Enden etwas heftete yon rcehts vorn naeh links hinLen ver- 
breiter Ms in tier 3Iitte (Abb. 3). laufende C, ri(;t~t Sul)raventri(.uhlris. CoPu Conus 
W/ihrend die beiden vorderen Segel l ) l l lmomt l i s ;  Cr Cribt a s u p r a v e n t  r icular is ,  

glatt  und zart sind, ist das hintere 
an seinem SchlieBungsrand etwas rauh und h6ekrig, jedoch nieht entziindlich 
verfmdert. Das Ostium ist ftir drei Finger durcbgfmgig. Die granweigliehen 
Chordae tendineae sind glatt und zart. 

:Beide Ventrikel werden yon einem yon links vorn nax~h reehts hinten verlaufen- 
den, nach rechts vorn konkaven Septum bogenf6rmig durehschnitten. Es ist in 
der Mitte 3 cm hoch (yore inneren Apex aus gemessen), 9 mm dick und an bciden 
Urspriingen st/i, rker als in der Mitre. Die Wand des sehr schmalen, etwa nut zwei- 
markstiickgrol]en linken Ventrikels ist 8 mm stark. Das Endokard und die Trabe- 
culae e~rneae sind &uBerst zart. Es sind weder Chord~e tendineae noeh Papillar- 
muskeln vorhanden. Die Wandst~rke des rechten Ventrikels betr/tgt 21 mm (Abb. 1 
und 2)! DaM Geflecht der Trabeeulae ist hier sehr stark entwiekelt. Die Papillar- 

Co. 

Cr 
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mu.~keln sind groB und krgftig. 3inn kann einen M. papillaris anterior lateralis (den 
grSBten), einen medialen und drei kleinere hintere und laterale, unmittelbar neben- 
einanderstehende Papilk~rmuskel unterscheiden. Die Chordae tendineae inserieren 
regelrecht. Naeh links und vorne erhebt sieh unmittelbar rechts ~-om oberen Rand 
des vorderen Septumabschnitt, es der sich triehterf6rmig nach links und oben ver- 
engernde Conus puhnonalis (Abb. 1, CoPu). ])iv gr6Bte Enge x~drd im Semilunar- 
klappennix, eau mit 2,8 mm Durehmesser erreieht, iDie sich alhmihlich erweiternde 
Pulmomflis zieht schriig nach links und hinten unter  den Aortenbogcn (s. unten). 

Der Durchmesser der Pulmonalis 
betrSgt l cm distal yon den Semi. 
lunarklappen 10 mm. Rechts 
und ein klein wenig dorsal yon 
der Pulmonalis entspringt die 
Aorta in einem z u n ~ h s t  nach 
rechts, d~mn nach vorn und oben 
und endlieh nach links hinten 
und abw/irts geriehteten :Bogen 
(Abb. 1) und reitet aufdem linken 

C~'Bronchus. Der Ursprung is~ der- 
art eingestellt, dab er etwa fiber 
dem Defekt des Septum ventri-  
eulorum steht,  indem er sich nach 
links und hinten in die gemein- 
same Ventrikelh6hle er6ffnet. Der 
Aortendurehmesser betr~gt im 

Semilunarklappenniveau nur 
7 ram, 1 cm distal davon 15 ram. 
Die Int.ima der grol]en Arterien 
ist ghttt und zart, die Klappen 
sind regelreeht, die Gef/iBauftei- 
hmg und (tie Coronamrterien ge- 
h6rig. Der Ursprung der Letz.  
teren ist allerdings etwas nach 
links verdreht  (s. unten). Der 
])uetus Botalli ist yon Aorta und 
Pulmonalis her leieht sondierbar. 

Abb. 2. Blick vorl der IIerzspitze ous in ,leu rcchten /i.uBerst kurz (, ,Adossement" yon 
Ventrikel; d~s tierz ist gc~ten Abb. 1 etwa.~ im Uhr- Al*,mgro, 1862) und durch eine 
zeigersinn gedreht und. naeh hinten umgelegt. Die hauehdiinne Membran verschlos- 
Cr is'~ in ihrer vollen GrSl]e erkennbar: x-or tier ('r 
Iiegt dtLs steaosiertel~u]monalostitum Man beachte sen. Zwisehen die beiden arte- 

die rrd~.chtige V,'~mct des reehte~t Ventrikels. riellen Ostien schiebt sieh eine 
Bezeichnungen s. Abb. 1. 5 mm breite und etwa 3 em lange 

nach hinten zu fhzcher werdende 
Leiste, die an der Kammerbasis angeheftet ist und mit dem Rest des Septum 
in~rventriculare einen spitzen Winkel bildet. Es ist die Crista s.upraventricularis 
(Abb. 1, 2 und 3, Cr). Vet dem rechten Tricuspidalsegel lieg-t eine weitere, wenn 
~uch sehr schwache, Leiste, die yon der rechten Ventrikelwand kommt, an der 
Kammerbasis angeheftet ist und sich stark verjiingend nach links verl/iuft. Es 
handelt sich um die (vordere) Tric~spidalleiste yon Spitzer (Abb. 3, TriL). 

Z usamrnen/assung des Herzbe]u~es." P e r s i s t e n z  de r  I inken V e n a  

cava  super ior ,  des  F o r a m e n  p r i m u m  (Born' 1889) u n d  des  ] ?o r amen  

ova lc ;  Os t ium a t r i o v e n t r i c u l a r e  c o m m u n e ,  D e f e k t  de r  o b e r e n  H/ t l f t e  
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des  S e p t u m  v e n t r i e u l o r u m ,  P u l m o n a l s t e n o s e ,  R e e h t s s t e l h m g  d e r  A o r t a  
u n d  r e l a t i v e  E n g e  d e r s e l b e n  1 

E r k l ~ r l m g .  

I m  V o r d e r g r u n d  s t e h t  die n u n  s c h o n  i iber  150 J a h r e  f ang  b e k a n n t e ,  

u m s t r i t t e n e  T r i a s  : R e c h t s s t e l l u n g  d e r  A o r t a ,  S e p t u m d e f e k t  u n d  P u l m o n a l -  
s t e n o s e .  D a s  B e s o n d e r e  dieses  F a l l e s  i s t  w e i t e r h i n :  

1. D ie  r e l a t i v e  E n g e  de r  A o r t a ,  wo m a n  d o c h  be i  d e r  v o r h a n d e n e n  

P u m o n a l s t e n o s e  m i n d e s t e n s  ehl  vor, 

n o r m a l e s  K a l i b e r  dec  A o r t ~  er- 

w a r r e n  sol l te .  
2. D a s  g e m e i n s a m e  O s t i u m  t 

a t r i o v e n t r i c u l a r e .  
~[ciaes Wissens finder sieh in ,7v Tril 

dec L i t e ra tu r  kein Fall yon Pulmu- -gave 
nalstenose und  gleichzeitiger Enge /fl/_ 
der Aorta,  obwohl doch schon (;. 
Herxheimer (1909) fiber ltXt Falle ,eV 
dieser Trias zusammengestellt  hat.  
W~hrend  man einerseits als Ursache 
dieser Trias eine Entwicklu.ngshem- 
rout W a n n a h m  (C. Heine 1861, ('. ~,. 
tr 1875, C'. A[Jm.t~[d 1877. ,~/;~/er] 
J. Orth 1880, A. Jfeith 1905 und Abi~. 3. Orthogomfle Projektion der h:ammer- 
1909, teilweise aueh J. (L Md'~u:ke- gebihte auf die Ventrikelbasis m~ch Spitzer. Die 
berg 1924 und J. L. Bremer 1928), hior scheinbar votlsthn([ig aus dcm rechtenVcn- 
g[aubte man andererseits pr imate trikel entspringende Aort~ ~rkAo) hat in Wirk- 
entzfindliehe Prozesse am Pulmona[- liehkeit ihr Ostium so gerir ([aft es ll~lt'h 

liIlk8 1111([ hintezt l~tl[ den First des defekten 
ost ium mit  sekundhrem Septum- sept~tm ventrieutorum sehauL: in ,.ter vertikMen 
defekt verantwort l ich machen zu ProJektion miissen tiber beide Gebil([e nebeu- 
sollen (H. Meyer 1857, Th. B. Perl. einander f~llen. ('rCr. supraventr.; lib" linker 

Ventrikel; OaPc Ostimn atriovent.rieulare corn- 
cock 1866 u. v. a.). Zwisehen beiden nmne; Pu Arteria puhnonalis; rcVrechterVen- 
Ausehauungen s tand zun~ichst A. trikel" S~ Septumventrieulorum; TriL Trieus- 
Kuss~au l  (1866), der die sog. Stau- pi,ialleiste (vorderer Schenkel demelben). 
ungstheorie yon Hunter, Peacock und 
Meyer dahin  abanderte ,  dab er auch in manehen FMien die Entwickhmgshemmung 
gelten liei]. Eine Mmtiche vermit telnde Steilung nehmen H. Vierardt (1901),  
(7. Herxheimer (1909), J. G. MD~.ckeberg (1924) und  H. Bredt (1936) ein. 

Ganz andere Gesiehtspunkte ver t re ten  MeGillavry (1896) und  R. Beneke (1920), 
die die H~modynamik als eine die Herzentwicklung entscheidend beeinf[uflende 
Kra f t  bezeichnen. A. Spit=er (1919) und  J. L. JBremer (1928) erkemlen die form- 
bildende Kraf t  h~modyuamiseher 3Iomente zwar ~n, doch spielen daneben in ihrer  

1 Ich sage bewuflt nieht  , ,reitende" Aorta  und , ,subaortaler '" Septumdefekt,  
weil ein subaortaler  Defekt meist nur ])efekt des )~oramen interventr ieulare  dar- 
stell t ,  wobei der vorderste und hi~terste Abschni t t  des Septums jedoch die H f h e  
der Kammerbasis  erreiehen, w~hrend hier der Defekt viel ~usgedehnter iat. 
Soxnit , , rel ict"  aueh die Aorta nicht  auf dem Defekt,  d~ ihr  Ostium viel zu hoch 
fiber dem Defekt liegt, wenngleich man in der  ventr ikelws gerichteten For tse tzung 
ihres Lumens zum kleinen Tell auf den Fi rs t  des Septumdefektes gehmgen wfirde. 
Es ist eben doch mehr eine Bechtsstellung der Aorta.  

Vtrchows A.rehiv. Bd. 301. 43,~ 
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Erkl/i,rung dev Entwicklung des mwmalen und mi/tbildeten Herzens andere meehani- 
sche Prinzipien und teleologisehe !"orderungen trine entscheidende RoIle (s. au(.h 
unt.en). 

Endlich bleibt noeh It. Bre~lt (I936) zu evwiihnen, der aus guten ([br6nden 
mangelnde Wa.ehstumsenergie einer Herzantimeve /ihnlieh den 5[iBbildungen des 
UrogenitMsyst.ems annehmen zu miissen glaubt a. MihT, ckeberg, dev bekanntlieh im 
modifizierten Sinne Rokita~tsk!/s die Deviation des Tvunkus-Bulbusseptums zur 
Erkl~rung der Trit~s heranzieht, nimmt ,,eine v611ige Verschiedenheit und Unab- 
h/~ngigkeit der Ausbildung yon Herzwand und Sep~um" an, was ebell st.veng ge- 
nommen entwicklungsgesehiehtlieh unhaltbar ist (Bre, dt). Bei einer Septumdevia- 
tion m(iBte eine ungleiel~e Aufteilung etwa des Ventrikelraumes stattfinden, so d~B 
unser re, ehter Ventrikel Teile eines normMen llnken Ventrikels besitzen mfiBte, was 
aber nicht der Fall ist. (Bre~lt). Wiv sehen, die Energie der Entwieklung des linken 
Ventrikels ist der des reehten unterlegen. So hat denn tats/iehlich die Theorie dev 
mangelnden Waehstumsenergie vieles fiir sieh, und sie wird sicher im Zusammen- 
spiel mit anderen. Vorg~ngen manehes erkl~ren k6nnen. 

E ine  v611ig andere  Auffassung yon der  E n t w i e k h m g  der  Herz-  
miBbildungen ist  bekannt l ich  die phylogenet i sehe  Theorie zur besonderen 
Erk l / i rung  der  Transpos i t ionen  yon A.  Spitzer (1923). Sehon fi 'iiher 
haben Meclcel und Grai~uger und in neuerer  Zeit  Keith (1909) (lie Ph?llo- 
genese zur E rk l a rung  der  I-[erzmiBbildungen herangezogen.  Doeh er- 
kl~ren diese Ansehauungen  niemals  e twa eine Transposi t ion.  Wit  werden 
abe t  hi der  Lage  sein, naeh Spitzer auch unseren ~'all yon obiger  Tr ias  
als Vorstufe einer , , e eh t en '  Transpos i t ion  atffzufassen. Keit~ hingegen 
hat ,  wenngleieh er seine Pu lmona lkonuss tenosen  un te r  ~Bezug auf  
Analogien  im Rept i l ienherzen  phylogenet i seh  deute te ,  n iemals  aueh 
nu t  da ran  gedaeht ,  

1. diese F/tile yon obiger Trias  (Pulmonals tenose ,  Sept .umdefekt  
und .Rechtsstel[ung der  Aorta)  als Transpos i t ionen  aufztffassen, und 

2. seine Transpos i t ionen phylogenet i seh  zu erkl/iren. 
Diese Gedanken ha t  A.  Spitzer ers tmal ig  in seiner meis te rhaf ten  

Dars te l lung  -~ zum Ausdvuck gebracht .  Das bleibt  sein Verdienst  a]lein 3. 
Seine Theorie der  phylogenet i sehen  Deutung  der  Transpos i t ionen  ist  
umso besteehender ,  als wir mit  ihr in der  Lage sind, eine grolte Zahl 
yon sehehlbar  versehiedenen Herzfehlenl  als aus gleieher Ursaehe ent-  
s tanden  auf  einen gem.ein~'amen Nenner  zu bringen.  

Bevor  ieh an  die Deutung  des Fa l les  herangehe,  mag  mir  noch die 
folgende Ausf i ihrung ges t a t t e t  sein:  Keiner  der  fr i iheren Au to ren  
h/tt.te bei ihm eine Transposi t ion  v e r m u t e t :  ~.~r w/~re wahrseheinl ieh 
als eine gew6hnliehe Pulmonals tenose  mi t  s ta rker  Reeh t s s te lhmg der  
A o r t a  aufgefagt  worden, deren Deutung im modif izier ten Sinne Rot:i- 
tan,skys berei ts  als unzut ref fend abge lehn t  ist. Somi t  bliebe nu t  die 
Deutung  naeh Keith (vgl. aueh Kiir.schner), der ja  in einer P u m o n a l -  

5[angel an Waehstumsenergie wurde, wenn aueh in etwas anderem Sinne. 
bereits yon J. F. Meckd (1812) und J. Orth (1880) angenommen. 

2 Spitzer, A.: Virehows Arch. ,~4g (1923). 
'~ Vgl. aueh H. Ma.ut~w.r und M. L0"wy (1921). 
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stenose mi t  Sep tumdefek t  usw. le tz ten  Endes  ,,an ar res t  in the develop-  
m e n t "  (in phylogenet i scher  Bet rachtungsweise)  erbl ickt .  S t reng ge- 
n o m m e n  kann  es sich be[ einer Analogie  mi t  dem Rept i l i enherzen  niemals  
um eine wirkliche Entwic-khmgshemmung handeln,  da  das  menschl iche 
Herz  in ke inem S tad ium seiner En twick lung  ur~mittelbare Beziehungen 
zum Rept i l i enherzen  besitzt .  

Die Keithsche Theorie wird yon uns deshalb abgelehnt, well Keith u. U. nur den 
besonderen Fall der Konusstenosen t)hylogenetisch befriedigend erkl~ren k6nnte. 
Seine ffir die Trtmspositionen aufgestellte Theorie ist abet eine ontogeneti,~che und 
bertlht zudem noch auf Voraussetzungen, fiir die er keine stiehhaltige Erkl~trung 
geben kann (Spitzer). 

Eine fetale Endo- mid .~[yokarditis (Sternberg) scheint mir abgesehen davon, 
dab keinc Zeiehen der Entziindung erkennbar sind, als ~tiologisehes Moment unseres 
Falles nicht in Frage zu kommen. :Diese Ansieht stiitzt sich besonders ~uf die Er- 
Ergebnisse der einsehlSgigen Untersuehungen "con Keith (1909) und B. Fischer 
(1911}. 

�9 Da die ,knschauungen yon Bre~tt (s. oben) noch nicht geniigend gesichert und 
angesiehts der Verknfipfungen einer so gro$en Zahl yon ,~[iBbildungen nicht aus- 
reichend genug erscheinen, werde ich wiederum auf Spitzer verwiesen. 

Die Theorien iiber die Entstehung der Transpositionen yon Rokitansky, Keith 
und Bremer habea den Mangel, ontogenetische zu sein: Die Transpositionen sind 
.qrobe Fehlbiidungen. Sie kOnnten daher als Ausdruek der Einwirkung erhebl&her 
Seh~,dig'ungen auf das fetale I-Ierz aufgefa/]t werden. Da sieh einerseits solch erheb- 
liche Beeintr/ichtigungen nich~ nachweisen lassen, diese aber andererseits zu End- 
b/ldern ffihren w~rden, die mit dem fein abgestimmten Mechanismus des Herzens 
nicht vereinb~r wgren, nehmen die genannter~ Autoren den Einfluft geringfiigiger 
Noxenauf  die Entwieklung des Herzens in einem ,ehr ]ri~hen Embryonalstadium 
an (~'aheres s. bei Spitzer 1923, S. 156). Somit sell die Ontogenese ,,dauernd in 
falsehe Richtung gedr~.ngt, gewissermaflen durch Einhaltung der abnormen l~ichtung 
sehliel31ieh zu wesentlich abweichenden Endbildern ffihren" (Spitzer). Da endlieh 
aber auch Anzeichen fiir diese ,qerin~en Sch~,digungen nicht aufgezeigt werden k6nnen, 
mfissen wir die ontoffenetischen Theoriea ablehnen. 

Die phylogenet i schen Grundlagen  der  Transpos i t ionen  sind eine zu 
geringe Torsion des Herzschlauehs (Detorsion) und  die unvo l lkommene  
W a n d e r u n g  und  Verschmelzung der  be iden .  Bu lbus -Trunkussep ten  
mi t e inander  (Abb. 4). Das ontoge.netische Moment ,  das die gle ichsam 
tier in der  Organisat ion des menschl ichen Herzens  sch lummernden  
p~flogerte, tischen Reminiszenzen erweeken kann,  ist  wahrscheinl ich ein 
h / imodynamischer  Fak to r .  Es kann  n ich t  racine Aufgabe sein,  die 
Grundbegr i f fe  der  phylogenet i schen Herzmil3bi ldungslehre noch ein- 
gehender  zu e rS r t em;  ich verweise daher  den Leser atff die Original-  
a rbe i t  Spitzers 1 

Die Einw~tnde gegen Spitzer sind die, dub es eben in der  Ontogenese 
des menseh!ichen Herzens kein einziges Stadf l lm gibt ,  in dem einwandfreie  
~ b e r e i n s t i m m u n g e n  mi t  dem Rept i l i enherzen  bestehen (u. a. auch 
MSnckeberg 1924 in Henke-Lubarsch I I ,  S. 82) 2 und  dal~ Spitzer die 

1 ,b'pitzer: Virchows Arch. 243, 8[ (1923). 
" S. auch M6nckebergs Naehtrag in Henke.Lubarsch II .  S. 1079, we er sich welt 

weniger abtehnend hul]ert. 
43* 
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B u l b u s w i i l s t e  fil e ine r  We i se  z u r  E r k l ~ i r u n g  de r  S e p t e n b i l d u n g  h e r a n -  

z iehe ,  wie  es o n t o g e n e t i s e h  n i c h t  m e h r  f e s t s t e l l b a r  sei (Beningho][ 1929).  

Al le  E inw/~nde  yon  B e d e u t u n g  t r a g e n  d ieses  Gepr 'gge,  wobe i  m a n  s i eh  
m i t  d e n e n  d e r  e r s t e n  A r t  a m  l e i c h t e s t e n  a b f i n d e n  k a n n ,  well  sie e b e n  

d ie  G r u n d g e d a n k e n  Spitzers n i e h t  i m  r e e h t e n  S i n n e  d e r  T h e o r i e  b e r f i h r e n  1. 

D e r  zwe i t e  E i n w a n d  k a n n  n a t i i r l i e h  n u r  d u r e h  E r w e i t e r u n g  u n s e r e r  

e n ~ w i e M u n g s m e c h a n i s c h e n  K e n n t n i s s e  e n t k r ~ f t e t  w e r d e n  ". 

I Iv I Iv 

27 .~gv ]g Zgv 
Abb. $. ~kbb..5. 

A bb. 4 u~d .-5. Quer~'hnitt d~Jrc.h den distalen Bulbns arterio~us beim idealen Reptilient, yp 
naeh Sp[lzer. Die :Bulbuswfilste s~nd mit I - - IV bezeiehnet, die klappenbihlenden (val- 
vxll~ren) Anteile der ~Viilste Mild gestriehelt. Die Erkl~mmg tier t)feile s. ~n Text. Dtese 
Bulbuswiilste simt also die sog. distalen B.-~A'0,1ste; ~kie proximalen (herznahen) Bulbus- 
witlste sized mit A, B und C bezeichnet; auf ihre Darstelhmg wurde, mu d~s ]3ihl ni(.ht 
noeh mehr zu  k m l l p l i z i e r e n ,  verziehtet, b;ao trod SaopI wandern in tier normalen Ent- 
v,'iekhlng" aufein0.nd.er Zll Ilgd v e r s c h i n e l z e n  mite i r l ander ,  lk .do l i nkska rmner ige  A o r t a ;  
1~$ A. pu lnmna l i s ;  r k A o  rechtsk t~mmerige  ;koI ' ta;  ,S'ao Sel)tmll a o r t i c u m ;  NaeYpl S e p t u m  

a o r t i e o p u t m o n a l e  13rimum. 

D e u t u n g  des e r s t e n  Fa lh , s .  

D a  al le  S c p t e n b i l d u n g ,  sowie  d c r  Versch lu l3  de r  sog. r e c h t s k a , n m e r i g e n  

A o r t a  des  R e p t i l i e n h e r z e n s ,  d e r e n  A u s s t r b m u n g s t e i l  a u c h  i m  m e n s c h -  

l i c h e n  r e c h t e n  Ven~r ike l  n a c h w e i s b a r  is t ,  y o n  r e g e l r e c h t e r  T o r s i o n  des  

H e r z s e h l a u c h s  (ira U r z c i g e r s i n n  i m  a u f s t e i g e n d e n  S c h e n k e l ,  im  Gegen-  

i Die Tatsache, dab in der Entwicklung des menschlichen Herzens nirgends 
einwandfreie l.~bereinstimmungen mlt  dcm Reptilienlaerzen bestehen, ha t ren  wit  
mit  Recht  als Einwand gcgen die Keithsche Erkl/ trung der  En t s t ehung  der  Pul- 
monalkonusstenosen angef(ihrt (s. oben). Sie kann  deshalb nicht  als Einwand gegen 
Spitzer gewertet  werden, well ,~79itzer ausdrficklich betont ,  dat3 es sich bei einer 
Transposit ion niema]s um das Wiedertmitreten eines Reptfl ienherzens handel t ,  
sondern .4hue~tende.nzen erweckt werden, die ei~stmals dem Reptil ien- und S/tugcr- 
s t amm gemein.sam anffeh6"rt haben. 

z Weitere Einw~nde gegen Spitzer s t ammen  yon E. Pern'kop[ (1926) und  :Th. 
tFalmsley (1931), die sich besonders auf die ,,korrigierte" Transposit ion beziehen. 
Auf die nicht  stichhaltigen :-~uBerungen Pernkop/s brauche ich nicbt  einzugehen, 
well sie Spit:er schon selbst sehr deut l ich zuri~ckgewiesen ha t  [Z. Anat.  84, 30 
{1927)]. Auch eine Kri t ik der  Arbeit  yon Wai,neley ist n icht  nStig, da er offenbar 
Spitzer gar nicttt verstanden ha t ;  Wal~ley  erk la r t  n~tmlich die , ,korrigierte" Trans- 
position im Siane Spitzers als einer eigenen Auffassung und stel l t  gleichzeitig am 
Ende  seiner A.rbeit fest, dab die Spitzersche ErkD.rung einer solchen ~I.il3bildung 
nicht  richtig sei. 
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uhrzeigersinn im absteigenden Sehenkel der Herzsehleife) abh/ingig ist, 
tuft eine Detorsion 

1. eine mangelhafte Septenbildung und 
2. die WiedererSffnung des versehlossenen reehtskammerigen Aorten- 

konus hervor. 
Dieser reehtskammerige Aortenkonus vereinigt sieh mit der dureh 

(lie Detorsion naeh reehts versehobenen linkskammerigen Aorta. Beide 
Aorten haben nun einen gemeinsamen Ausstr6mungstriehter, der etwa 
in der Mitre der Kammerbasis beginnt. Dieser Ausstr6mungsteil der 
gemeinsamen Ventrikelh6hle ist vom EinstrSmungsteil (bier rechter 
Teil des Ostium atrioventrieulare commune) dutch die oben besehriebene 
dtinne Muskelleiste gesehieden, die wir mit  Spit'~er als den vorderen 
Sehenkel der Tric,~spidallei.ste bezeiehnen (Abb. 3 TriL). Da nun hier 
sehon die 1)etorsion ein wenig weiter fortgesehritten ist, liegt die Pul- 
monalis ganz links und rome,  die Aorta reehts und etwas dorsal. Der 
vordere Tel! des Septum ventrieulorum ist mit  der Cn'genzeigerdrehung 
weiter naeh links gelangt, w~thrend der hintere Teil etwa seine alte Lage 
beibehalten hat. Zwisehen Aorta und Pulmonalis liegt die oben be- 
schriebene Muskelleiste, die Crista s~t~raven~ricularis (Abb. 3, Cr); 
sie trennt die beiden AusstrSmungsteile der rechten Kammer  voneinander 
und ist der Rest des friiheren Septum aortieopulmonale pr imum (Cr. 
aortieopulmonalis basalis = Cr. supraventrieularis). Dem apikalen Teil 
des Septum aortieopuhnonale I w~irde die hier nicht mehr vorhandene 
Trabeeula septomarginalis entsprechen. 

Die Puhnonalstenose kommt  nun naeh Spitzer dadureh zustande, 
da[3 der Pulmonalkonus zwisehen vorderes Septum ventrieulorum, 
Cr. supraventrieularis und den noeh vorhandenen Teil des linkskamme- 
rigen Aortenkonus eingeMemmt wird (Abb. 3 linker Umfang yon rkAo). 

Aorta nnd Puhnonalis besitzen je drei Semilunarklappen, die dureh 
,lie Detorsion im Gegenuhrzeigersinn verdreht angeordnet sind (Abb. 3). 
Da bekanntlieh bei der Aufteihmg der unter anderem aueh klappenbilden- 
den 4 distalen Bulbuswfilste auf 3 C~ef/il3stgmme (li-kammerige Aorta, 
re-kammerige Aorta und Pulmonalis) jedes der drei Gefgl3e nur 2 Klappen 
erhalten kann (Abb. 4), sollte man annehmen, dab der gemeinsame 
Aortenstamm 4 und die Pulmonalis 2 Klappen erhielten. ])as Septum 
aortieum primum teilte urspr{inglieh aus drei valvul'/iren Bulbuswiilsten 
tatsgehlieh 4 Klappenanlagen ab. Mit der WiedererSffnung der reehts- 
kammerigen Aorta versehwindet ~ber aueh das Septum aortieum I ;  
damit, bleiben die beiden Klappenanlagen des ersten Bulbuswulstes 
(Abb. 4, Pfeile) ungeteilt zuriiek (Abb. 5). --- Wenn nun die Pulmonalis 
in diesem l~alle drei statt  zwei Klappen hat, so ist das in dieuem Spitzer- 
sehen Stadium regelwidrig, indessen meines Eraehtens nieht befremdend : 
glaube ieh doeh (tie 3. Klappe dem formbildenden Einflul3 hgmodsmami- 
seher ~'aktoren auf die noeh formbaren Endokardmassen des Pulmonal- 
ostiums zusehreiben zu diirfen. 

V i r e h o w s  Ai 'eh iv ,  Bd.  3q~l. 4~;~b 
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Die verhiiltnism/tl3ige Enge der A o r t a  ist nach Beneke ebenfal ls  
als s t r6mungsbeding t  aufzufa,sst'n, indem die bereits besehriebene naeh  
apikal ,  l inks trod hinten ger ichte te  Aor ten6ff imng eine ffir die Aus-  
s t r6mung des Blutes, das zum grol3en Tell aus dem reehten Ventr ikel  
st .ammen m u l l  denkbar  ungiinstige E ins te lhmg hat,  st) da[3 die re la t ive  
Enge  der  Aor ta  als f imkt ionsbed ing t  aufgefaBt werden kann.  

Somi t  gelangen wit  zur Erk lgrung  der  En twiek lung  des Ost ium 
a t r ioven t r i eu la re  eomnmne.  Naeh W. His, P. Tho'mpso~, .]. Ta.~Mler, 
Nhiro A'ato, A.  Spitzer, H. Bra.us u. a. wird bekannt l ieh  das pr imi 'dve  
Ost ium .'t. v. commune  zunii, eh.-:t yon :2 dann yon 4 Endokardk i s sen  
e ingerahmt ,  wobei das vordere und h in tere  Kissen gr~~Ber als die beiden 
sei t l iehen sind. In  der weiteren En twick lung  verbinden sieh das vordere  
und h in tere  Kissen dureh den Kommissurens t rang ,  d e r n u r  (lann ge- 
l d lde t  wird,  wenn er den ihm zugewendeten  Rand  eines Septums (ent- 
weder  den oberen Rand  des Sep tum vent r ieu lorum oder den un te ren  
R a n d  des Sep tum at r iorum) gleiehsam als Gleitschiene benutzen k a n n :  
das  he ig t  ohne Septum kern Kommissm'ens t rang  (vgl. BenninghoH). 
Roleila.nsky indessen war noeh der Ansieht ,  dal3 das Sep tum zur K o m m i s -  
surenbi ldung nieht  n6tig wiire, obwohl er hie einen solchen Fa l l  gesehen 
hat .  Tatsgehl ieh ist aueh [)is [mute kein en tspreehender  Fal l  b e k a n n t  
geworden.  

Somit; ist  es klar,  dal3 bier  ein Ost ium a. v. comvnune uild nieht, 
e twa ein Ostium venosum dex t rum mi t  gleiehzeit iger  Atres ie  des Mit ra l -  
os t iums vorliegen mu[3. 

l ) a  nun das  Endokardk issen  Segelklappen,  Sehnenfi iden mM Papi l l a r -  
muskel  (Sato) mit Unters t t i t zung  tier aus den valvul/ tren Antei len der  
beiden dis ta len I~;ulbusw/ilst.e I l I v  und  I V y  en t s t andenen  Mitral-  mid  
Tr icuspidal le is te  (Npitzer 1921 und 1923) dureh h i tmodynamisehe  Ein-  
fl/isse (Beneke) ents tehen 1, ha t  das  Feh len  des Kommissu rens t r angs  
einen entseheidenden Einflu~ auf die Lokal i sa t ion  der  endgiiltige.n 
Segel. Wir  glauben,  die linke Klappe  dem vorde,'e~ Kissen, (lie rechte 
K l a p p e  dem rechter den rechten Teil der  h interen N lappe  dem hinter~.~ 
und den linken Teil der  hinteren K l a p p e  dem li.nl-e,n Kissen gleiehsetzen 
zu sollen. Die oben besehriebene Anordnung  der  Papillarmu.-:kel wi i rde  
der  K lappens t e lhmg  entspreehen -'. 

Die ] ) eu tung  der  ])efekte irn Sep tum a t r io rum ist so bekann t  (Roki- 
tarusky, Arnold, Born, R,~ge u. a.), dab  ieh hier und im n/iehsten F a l l  
n ieht  da rauf  einzugehen brauehe.  

Die Persistcnz der linken Vent c~va superior ist als .,regelreehte" Hemmungs- 
mi~bildung aufzufit~sen (vgl. bei Grttber. Weigert, Mann, (?hades. Ba.~er und 3I(trti~.) 

1 Die dorsalen Papillarmuskel entstehen nach Benni,ujho//arts dem Kammerteil 
e i n e r  sog.  , ,Muske l l e i s t e" .  

" Die Fii, lle yon Ostium a. v .  c. sind selten ; ieh f~hre yon mehreren nut den t:all 10 
yon Thdre'min, den J?all Arnolds, Rokitu*uskg's Fall 5 und den 3. Fall yon frost, (zit. 
nach H. Vierordt in Nothnagel XV._,, S. 205)  an. 
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m~d meist mit  anderen angeboreneu Herzfehlern vereinigt. Da hi ',mserem FMte 
keine +tumstonlose (Truncus braehioeephalicus sinister) zwisehen den beiden 
Venen besteht, geh6rt er in (lie Gruppe I yon A.~cel und Villem.br (l'anastomose. 
n'existe pas). Es is( dies die st~irksre Gruppe, denn yon 88 Fallen yon .-| ~cel und 
I'illem.i'~ (1908), yon denen allerdings 8 nieht, eingeordnet werden konnt.en, geh6ren 
ihr allein 58 an. Das 13emerkenswerte [ie/t nun darin, dab die linke Cava superior 
nicht in das linke Sinushorn, den Sinus venosus coronarius, sondern dieht d~riiber 
in den reehtenVorhof einmtindet. Aber aueh das liiBt sieh leieht erkig~ren, wenn man 
sieh mlr ~,-orst.ellt, dall die Vene jeden- 
falls hier urspriinglieh n/tchst der Vor- 
hofswand in den Sinus coronarius tin. 
miindete und dann durbh ungleiches 
"Wachstum der V,,rhofs- und Sinu.~vand 
in erstere mit  einbezogen xvurde. 

Wit stellen fest: Unser Fall 
geh/Srt iu die Reihe tier Spitzer- 
sehen T ranspos i t i onen  und  a w l  
,sche'~ die Oruppen  I {rei tende 
.Aorta} u n d  I I  (Trauspos i t ion  der  
A o r t a  naeh  rechts) .  Die  A o r t a  
s ieh t  in d iesem Fa l l  gerade  noeh 
a u f  den  S e p t u m d e f e k t ,  ihr  gr6gt.er 
Toil ist) berei~s naeh  reeh t s  ver -  
s choben  und endl ich i~t auch der  
I )efek~ im S e p t u m  in t e rvcn t r i eu -  " 
l o r u m  fiJr die I .  Gruppe  berei ts  
zu grog .  

I n  tier Ver fo lgung  der  ,gpitzer- 
schen  Gedankeng / inge  ge l angen  
wi r  zu 

F,dl 2. 
Klb~isch-r~u~m,~e.~ti.v'he I),de'~,.. 2jid> 

riges, angeblieh immer gesun,l gewe- Abb. +~. A~t~h'ht v,,n reehts v,:,rn, l';liek in 
senes 3Iiidehen ; 3 Woelwn v+w clom "l'~rle den I'uhnunalkonu% 
tra ten imamr mehr zunohmende Hnsten- 
anfglle auf. In der Universitittskinderklinik win'de a,uf (]rnnd der physika[ischen 
Uutx, rsuchnngsergehnisse dio Diagnose Keuehhustenpneumonie gestellt. Ein Herz- 
fehler war klinisch nieht naehweisbar. 2 Tage naeh der Aufnahme Tod untm. 
Kreislaufschw~iche in einem Hustenanfall. 

:lw~to,,.ische Daten. t taut  rein, Cyanose der Finger. kein Exanthem, keine 
(}deme. Kat.arrhalLsehe Bronehitis, konfluierte bronehopneumonisehe t ierde in 
beiden Lungemmter- und reehtem Oberlappen. ]:~Iithung der Lungem'gnder. weiehe 
3Iilzschwelhmg. Trfibung und Sehwellung der parenchymat6sen Organe. All- 
gemeine Stauung. 

Herzloe/~truL [m erweiterten Herzbeutel etwa 1 Teel{Jffel einer bernsteingelben, 
serOsen ~'liissigkeif. Keine entziindliehen Vergnderun~zen. J3as Herz is'~ al!ge, meln 
vergr6i3ert, die VetgrOgerung betrifft Kantmer- und Vorhoftei[ gleiehm+tBig. Der 
Iqammerteil ist koniseh, seine Oberflitche glatt.  Die 5.uBere Apex-Basish6he betrggt 
7,8 am, die ~r6gte Breite der 7Basis 6,75 cm. Aueh hier ist die aul3ere Litngsfurehe 
nieht siehtba.r (-~-bb. 6). Die Aorta entsprin~t aus d+,r redden., die Pulmonalis aus der 
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linlaen ]<.ammer. Ih re  Auf te i lung  is t  regel reeht ,  de r  D u c t u s  a r t e r iosus  obli terie, ' t .  
Aueh  bier  umgre i f t  die Aurieula  d e x t r a  weir m e h r  das  ~rtevielle Gef/i, Bbfindel als 
die s in i s t ra .  I n  den  s t a rk  e rwei te r ten  r eeh t en  Vorhof  mf inden  die I-[ohlvenen regel- 
r eeh t  e in  (Abb. 7, C. sup.  u. inf.). Am u n t e r e n  I r m f a n g  de r  E i n m i i n d u n g  des  Nintls 
eo rona r iu s  bef inde t  sieh d l eVa l vu l a  Thebes i i  als  sehmale ,  s e h w a e h e L e i s t e  (Abb. 7). 
Der  e twas  kleinere l inke Vorhof  und  die Ost ien  de r  L u n g e n v e n e n  s ind  ohne  Besonder -  
he i ten .  Die 3fin. pee t ina t i  s ind  zeh6r ig .  Das  })is zur  K a m m e r b a s i s  re iehende  S e p t u m  
a t r i o r u m  bes i tz t  ein breit durehg/ ingiges  I~'oramen ovale.  Vom erwei te r t en  reehtet~ 
Vorhof  au s  f i ihr t  da s  regelreehte  Os t i um a. v. dext . rum in den  ger / tumigen veehten 

Al,b. 7. Abb. 8. 
Abb. 7. Ansivh~ yon rochts und hints'n: l~li,..k in den er6ffneten s(-heinlmrt~n dritten Ven- 
t rikcl: un te r  ,lcm Nc ,lie Valvula Thebesii. C.xup. und ir Vena (.ava sup. nn,[ inf.; .3I's(.heill- 
hater  dri t ter  Ventrikcl; l lTriL t{interer S(.henkel de)' Tri(.1LSl)idalleiste: ,S'e Sin'.Is ,.'oronariu~. 
.kbb. 8. AnMcht, yon links nnd )finten: linker Vorho|' 11n,[ linker Vent, rikel er6t'fn(,t; Blick 
auf die 31.itralklaplJe: sctleinlmrer drittcr Ventrikel geschlos,;en. 3[" Dritter Ventrike]: 

l;Vo linker VtJrhof. 

Vent r ike l .  Hinter dem Os t ium a. v. d e x t r u m  abe r  f i ihr t  eine zweite,  e twa kreis- 
f6rmige 0 f f n u n g  yon  2,3 em Durehmesse r  in e ine hinter d e m  r e c h t e n  Ven t r ike l  nac.h 
tier He rz r f i ckwand  zu gelegene zu'eite HSMe (Abb. 7 u n d  8, 3V).  Le tz te re  t u f t  e ine  
u n t e r h a l b  de r  K.ammerbas i s  gelegene,  y o n  auBen  auf fa l l ende  V o r b u c h t u n g  de r  
~ e r z r i i c k w a n d  hervor  (Abb. 8, 3V). Dieser  e twas  k a s t a n i e n g r o g e  H o h l r a u m  ist  
m i t  A u s n a h m e  der  e rwMmten  Ve rb i ndung  mi t  d e m  r eeh t en  Vorho f  allseit ig gesehlos-  
sen.  Die re in  musku l6se  W a n d u n g  zei~t u n t e n  kleine, vo r sp r ingende ,  vorzfigl ieh 
k r a n l o k a u d a l  angeo rdne t e  M:uskelb~ilkehen u n d  ist  m i t  E m t o k a r d  bekle, idet.  Die  
d u r e h s e h n i t t l i e h e  Wands t i i rke  betr~.gt 2 - - 2 , 5  ram.  Eine  wohlgebi lde te  N~uskelwand 
sehe ide t  d iesen  d r i t t en  Ventr ike l  yon  de r  r e eh t en  K a m m e r .  Seine  0 f f i m n g  n a e h  tier 
r e ch t en  V o r k a m m e r  is~z yore r eeh ten  Vent r ike l  d u r e h  eine s ehma le  Muskel le is te  
get  r e n n t  (Abb. 7, HTr iL ) :  ih," h in te re r  U m f a n g  wird yon  de r  berei ts  e rw/ ihn ten  
Va lvu ln  Thebes i i  gebi ldet .  

/ ) a s  O s t i u m  a t r ioven t r ieu la re  d e x t r u m  f f ih r t  in  e inen  ger i iumigen  u n d  dick-  
w a n d i g e n  r eeh ten  Ventr ikel ,  der  d u t c h  e in  s t a r k  naeh  l inks  ve r lager tes  S e p t m n  
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yore kleinen linken Ventrikel gesehieden ist. Das Septum interventriculare 
besteht aus zwei voneinander abgrenzbaren Leisten. Die eine springt, yon unten 
her etwa senkreeht in den Ventrikelhohlr~mm hinein vor. Ihr  gegeniiber ent,springt 
wm der Kammervorderwand die zweite Leiste als ein Pfeilermuskel. Beide simt 
in einer Ebene so zusammengefiigt, dab sie einen naeh oben und hinten ge6ffneten 
Riugwulst darstellen (Abb. I0 und 11, Ur). Letzterer bildet zugleieh die obere 
Be~'enzung des Foramen inter~'entrieulare (Abb. 10, O). Dieses seheinbare Septum 
ventrieulorum seheidet den reehts und etwas hinten gelegenen Aortenkonus 
yon dem links und etwas vorn gelegenen Pulmonalkonus und steht  mit der linken 

_kbb. 9. Abh. la. 
Abb. 9. Blit.k in bei,le l(a.mmern; dnriiber dtie .kort;~; .11i 51itralis; Tri Trieusl~ictalis. 

..\bh. I0. All~ieht. ([t'~; P l l | l t lOl l / l ]konl lg ,  ( ' r  (Jr. >nlpraventr.; O b'oramen interventrieltlare: 
P~/. A. i)ltlmonalis. 

Wand des oben besehriebenen Blindsaeks (wit' nennen diesen im folgenden den 
drit ten Ventrikel) nahezu in einer ge.mei'n.~ame.n Sagdtt.alebene (Abb. l l ,  ('r und HS).  
Beide Septa sind so in dieser Ebe,m miteinander verl6tet, dat~ zwisehen ihnen das 
Foramen inte/'ventrieulare ausgespart bleibt, dessen obere Begrenzung soeben 
gesehildert wurde. Der Aortenkonus liegt reehts yon diesem Defekt. In den linken 
Ventrikel fiihrt hinten regelreeht die Mitralis. Somit seheinen also Aorta und 
Trieu,spidalostium einerseits und Pulmonalis und ~[itra.lostium andererseits je 
einem Ventrikel anzugeh6ren. Links yon der Pulmonalis entspringt yon der vor- 
deren Kammerwand an die Ventrikelbasis angeheftet  eine schwaehe Leiste, die 
sieh naeh reehts und hinten zu verliert (Abb. 11, I:S). 

:Die Wandsti/.rke des reehten Ventrikels betr~igt maximal 17 mm, die des linken 
nur 10 ram. 

Die Trieuspidalklappen ,ind typiseh angelegt, hinterer und medialer Zipfel sind 
indessen gesehrumpft. J)ie Sehnenfgden der Cuspis anterior entspringen links 
vorn yon der bei der Bildung des seheinbaren Septum interventrieulare erwiihnten 
vorderen Leiste (Abb. 11, Cr). Vom oberen Rand der yon unten her in die Kammer- 
hShle hinein vorspringenden Leiste (s. oben) spalte~ sigh naeh reehts hin ein kleiner 
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Muskel ab, der oh,~e Chordae tendineae sic]l unmittelbar mit dem freien ~and dev 
Cuspis medialis vereinigt. An der Unterfl/ichc dieser Klappe befinden sieh jedoeh 
f~tdige Gebiide, (lie als rudiment/ire Sehnenfitden an~esproehen werden kSnnen. 
])er iibrige freie Rand dieser medialen Klappe und die Cuspis posterior erhalten 
SehnenfNten yon einem kleinen vorderen und lateralen Papillarmuskel. Die Anord- 
nnng der Klappen, Sehnenfitden und Papillarmuskeln der 3Iitralis ist rcgelrech~ 
(Abb. S und 9. Mi). 

])ie Coronararterien entspringen regelreeht, jedoeh der Transposition ent- 
sprechend etwas detorquiert (Abb. 11, Kreise in rkAo). Der Ramus descendens 
~stcr ior  dec Arteria eoronaria dextra ist nieht, vorh~mden, sondern nimmt vom 
Ramus eircumflexus der A. coronaria sinistra seinen Ursprung. Von diesem ent- 

rain springt aullerdem noch ein in die 

hz:';/en 
A b b .  I l ,  O l ' t h o g o l l a l e  P l 'o j t~k t io l t  ,[el' ]{IIIlll l l( 'F- 
m~'bilde m f f  d i e  V e n t v i k e l | m s i s  m t t ' h  ,~'l)i/zcr. 
(_'r CI'. S l l l n ' a v e n t r ' . ;  1"1.~ t l i n t e v e s  S e p t l u n  i n t e v -  
v e l | t , l ' i e l l ] a r e ;  l l T r i L  l l i n t e r e r  S ( ' h o n k e l  d.et" 
' J ' r i c u s p i d ~ d l e i s t e :  l i l" l i n k c l ' V e n t r i k e l ;  21[, Mi-  
t.l';lli.~; I ' l l  A . IKih l lo l t a l i ,~ ;  r~'I" r t ' o l l t ( w V e l l L r i k o ] ;  
r]r I~J i'ee h t ~ka l l l l lxor i~e .-~.o r t a ; Tr[Tl'i(.ll,~pit[alis; 

3 I :  ~ e h e i n b a r e t '  ( h ' i t t c v  Y e n t r i k e l .  

Hinterwa.nd des linken Ventrikels 
eindringender Ast. 

Zusammenfa.ssung des ]terz. 
be/un.de~: Vergr6tterung des gan- 
zen Herzens ,  besonders der  
reehten K a m m e r ;  verh~ltnis-  
mitgig kleine l inke K a mme r .  
Seheinbare  Transpos i t ion  der  
grol3en Arter ien ,  Defekt  im 
scheinbaren Sep tum vent r icu-  
lorum, seheinbarer  d r i f t e r  Ven- 
tr ikel ,  offenes Fo ramen  ovale.  

l h ' u h m g  des zweiten Fal les .  

I n  der  L i t e r a tu r  sind eine 
Reihe soleher F~tlle besehrieben,  
yon denen aber  keiner  als dem 
bier angeffihrten sehr ~ihnlieh 
bezeiehnet  werden daft .  Aus 

Rokitansk!js Beobaehtungen verdielH; Fa l !  24 1 der  ET~v/ihnung, eben- 
falls Npitzers Fa l l  6. Ich verweise ferner auf die F/il le A. H. Yowng, 
R. H. Wood und G. A. Williams. Alle diese F/ille unterseheiden sieh 
abgesehen yon kMneren  Abweichungen grundsgtz l ieh  dadureh  yon 
unserem Fal l ,  dab  bei ihm 

1. zwei Ostia a t r iovent r ieu la r ia  und 
2. ein sog. d r i t fe r  Ventrikel  vorhanden  sind, 

w/ihrend bei den fibrigen /ihnliehen F/i l len gew6hnlieh eine M.itralatresie 
verzeiehnet  wird. Ein einziger Fa l l  des ganzen Sebri f tgums mul3, wie 
ich glaube,  wogen einer gewissen IJ?bereinst, immtmg beziiglieti unseres 
als Bl indsaek vorhandenen  dr i t t en  Ventr ikels  angef i ihr t  werden.  Es 
hande l t  sieh um den Fal l  yon H. Leo (1886), bei dem ebenfalls an den 
rechten Vorhof angeschlossen solch ein J31indsaek vorhanden  war :  

Zweij/ihriges 5[itdehen mit Krampfanf/illen, Dyspnoe und Cyanose. /~dden 
besteht seit Geburt und versehlimmert sich in zunehmendem 3JaN ~. Die Autopsie 
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ergibt Pulmonalatresie, bohnengrol~er, allseitig verschlossener, rechter Ventrikel, 
dernur mit dem rechten Vorhof in Verbindung stebt; offenes Foramen ovale und 
oftener Ductus Botalli. Der sonst sehr Iehrreiche Fall ist natiirlich wesentlieh ver- 
schieden yon unserem. Aueh sind keincrlei :kngaben fiber die Verhgltnisse des 
Tricuspldalostitm~s und (tie Stellung der grol3cn Gefgge zueinander gemacht, so dab 
es sieh schoa deshalb nicht lohnt, weiter darauf einzugehen. 

W/ihrend wir unseren ersten Fall zwischen die erstc und zweite Gruppe 
der S l d t ~ r s e h e n  Transpositionsreihe gestellt hattcn, geh6rt der zweitc 
zwischen die I I .  und II1. Gruppc (gekreuzte Transposition1). 

War im ersten Fall das Ostrium aorticum derart eingestellt, dab 'man 
bei kleinercm Defekt im Septum i. v. und bei geringerer Rechtsversehie- 
bung der Aorta h'~ttc fast noch yon tinct rcitenden Aorta reden k6m~en, 
ist hier eindeutig (lie Aorta nach rcchts hiniiber gewandert und stelll~ 
zweifellos eine dureh die Detorsion wiederer6ffnete reehtskammerige 
Aorta dar, wtthrend die linkskammerige Aorta obliteriert ist. Aorta 
und :Pulmonalis erhalten aus den gMchen Oriinden, wie sie im ersten 
Fall auseinander gesetzt win.den, je 3 Semilunarklappen. Die krgftige. 
Leiste zwischen Aorta und Pulmonalis ist aueh hie.r die Crista supra-  
ve.ntrictdari.s, die naeh der Herzspitze zu hi (lit Cr. aortieopulmonalis 
septoapiealis (Trabecul~ septomarginalis im engeren Sinne yon 
S.pitzer) iibergeht. Das aus dieser Ebene abweiehenden Septum, das 
si(,h naeh hinten ansehliel~t, das Foramen i. v. yon hinten her begrenzt 
und gleichzeitig die linke Wand des seheinbaren dritten Ventrikels dar- 
stellt, ist als ,,hinteres" Septum interventrieulare zu bezeiehnen (Abb. 11 
HS). :DaB sieh das vordere 8eptum so sehr zuriiekent.wiekelte, liegt in der 
Detorsion des Herzsehlauehs als einen die Septenbildung hemmenden 
Faktor begriindet; dab sieh h~dessen das hintere Septum nieht zuriiek- 
gebildet hat, beruht darauf, (lab es sehon frfihzeitig mit der dureh die 
Detorsion naeh vorne gestellten Crista supraventrieularis, wenn nieht 
vol}kommen, so doeh nahezu in ei.r~e Ebene gelangte und also diejemgen 
h'amodynamisehen Faktoren, die die Hypertrophic der Crist.a als einer 
phylogenetiseh vorhandenen 8eheidewand der beiden reehtskammerigen 
Ausstr6mungsteile (d. i. Puhnonalis und reehtsl~ammerige Aorta) ver- 
anlaBt haben, aueh ibm zugute gekommen sind. Vorderes Septum 
und Cr. supraventrieularis bilden eben von vornherein einen mehr 
frier weniger spitzen, Crista und hinteres Septum aber eine stumpfert 
Winkel miteinander, woraus sieb ergibt, dab (lie 8tr6mungsverh/iltnisse 
ftir die Erhaltung des vorderen 8eptums ungiinstiger liegen miissen 
als fiir die des hinteren. Die Verkleinerung des Winkels zwisehen Crist,~ 
und vorderem Septum einerseits und die gleichzeitigeVergr613erung 
des Winkels zwischen Crista und hinterem Septum andererseits wird 

1 Spitzer teilt seine III. Gruppe in 2 weitere Untergruppen ein: I I I a =  etw~ 
Cor triloculare biatriatum univengrieulare---= maximaler Septumdefekt und II l  b, 
wobei (tie Detarsion soweit fortgesehritten ist, dag Cr. supraventr, u. hinteres 
8eptum i. v. tatsiichlich in ei'tver Ebene stehen und als defektes Sept. i. v. erseheinen. 
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eben durch die Detorsion deshalb verursaeht, weil sich ja vorderes Septum 
und Crista aus den Bulbuswiilsten A und C entwiekelt haben; sie liegen 
also im aufsteigenden Teil der Herzschleife. Das hintere Septum aber. 
das aus dem Bulbuswulst I{ hervorgeht, liegt im absteigenden Tell der 
Herzschleife. So wird es verst/tndlieh, warum gerade vorderes Septum 
und Crista bei beginnender Detorsion im Gegenuhrzeigershm bewegt 
werden, ws das hintere Septum gewissermaBen noch in Ruhe bleibt, 
d. h. sich wie im Uhrzeigersinn gedreht verh/ilt. 

Unser Fall liegt mm deshalb zwisehen den Spitzersehen Gruppen I I  
und I I I ,  well er zu keiner der beiden geh6ren kann. Er geh6rt nieht 
zu I I ,  weil die Detorsion sehon weiter fortgesehritten ist, als beim ideMen 
I I .  Typ  (d. h. unser Fall weist ein zu stark defektes vorderes Septum 
und eine zu stark hypertrophierte Crista supraventricularis auf), und 
er geh6rt nieht zu I I I ,  weil 1. der Septumdefekt noch nicht sein Maximum 
erreicht hat, und weil 2. die Aorta nicht vor der Pulmonalis steht. 

Man kann somit auch morphologiseh diesen Fall niemals als ein 
Cor triloeulare biatriatum univentriculare bezeichnen. 

War bisher die Deutung des Falles einfach, so entstehen Schwierig- 
kciten : 

1. Bei der Deutung der Anordnung der Mm. papillares im reehten 
Ventrikel und 

2. bei dcr Erkl/trung des sog. dritten Ventrikels. 
Ad. 1. Wie oben erw/ihnt, entstehen die Mitral- und die Tricuspidal- 

leiste aus den beiden Bulbuswfilsten I I I v  und I V v  (Teile der Wfilste 
I I I  und IV). Beide Leisten wandern ursprfinglich konvergierend auf das 
Septum interventrieulare zu, in dem sie in je einen vorderen und hinteren 
Sehenkel geteilt die zugehSrigen Ostia venosa triehterf6rmig umfassen. 
Dabei wirken sic auf Segel- und Papillarmuskelbildung entseheidend 
ein (S,pitzer). Da die Verh'Xltnisse am Mitralostium regelreeht sind, 
kommt  f[ir unsere Untersuehungen nur das Trieuspidalostium in Betraeht.  
Die Vereinigung der prim/tren Klappenanlagen erfolgt allgemehl in 
front al-horizontaler, die der zugeh6rigen Papillarmuskelanlagen in 
sagittaler Riehtung. Genauer heiBt das: W/~hrend die valvul/iren Teile 
der 4 das Ostium a. v. dextrum umgrenzenden Endokardkissen dureh (lie 
Trieuspidalleiste wenigstens vomle (der hintere Sehenkel der Trieuspidal- 
leiste ist aus h/imodynamisehen Grfinden sehw/ieher) in frontaler Richtung 
zusammengezogen werden, vereinigen sieh die Papillarmuskelanlagen 
in sagittaler Riehtung, d. h. die beiden lateralen ,4malgen zum M. papil- 
laris anterior, w'~hrend die Versehmelzung der beiden medialen Anlagen 
aueh sehr oft ausbleibt. Sehon kleine Beeintrs kSnnen 
~ h r  leieht StSrungen und Abweichungen yon diesem )[eehanismus 
hervorrufen: dann entstehen 4: getrennte Trieuspidalsegel und atypisehe 
Papillarmuskel. Sate war der Ansieht, dab die zu den 4 reehten Segel- 
anlagen geh6rigen Papillarmuskelgruppen zumeist entspreehend den 
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4 urs.priinglichen Tricuspidalsegeln angeordnet,  werden,  also such  un te r  
nor.mzden Bedingungen meistens ge t renn t  bleiben. Da nun das ,vordere 
Tr icuspidalsegel  aus 2 Anlagen gebi ldet  wird und  die mediale  yon diesen 
mi t  einem vorderen media len  Pap i l l a rmuske l  in Verb indung s teht ,  
wird  es verst '~ndlich, warum in unserem Fa l l  veto vorderen  Segel (vom 
media len  Teil) die Sehnenfi~den nach vorn medial  hinziehen. ]:'fir die 
Cuspis media l is  ist  dann  ebenfalls  die Lage  verst / indtich.  Dasse]be 
gil t  ffir die Anordnung  bei h in te ren  Segel, denn such  hier ergeben sich 
un te r  Ber i i cks i ch t igung .de r  E inwi rkung  der  Detors ion auf die rechte  
W a n d  der  K a m m e r  kehle Schwier igkei tcn.  Es b le ib t  somit  n u t  noch 
zu bean twor t en  : 

a) Warum k6nnen Sehnenf~den yon der Trabecula septomarginalis entspringen, 
die doch mit der Anordnung der SehnenfSden dt~ch die TrJcuspidalleiste in diesem 
detorquiert6n Zustand nicht einmal aus Grfinden der Syntopie et~vas zu tun haben 
kann ? 

Antwart: Da diese Stelle dem Mittelpunkt des apikalen TeJls der Herzschleife 
nahe benaehbart ]iegt, wird sich die Detorsion gerade bier am wenigsren auswirken 
k6nnen. Somit ]s~ es begreiflich, wemi an dicsem er r  Material fiir Papillarmuskeln 
und Sehnenf/~den mit der hier entstandenen Trabecula septomarginalis in Zusammen- 
hang bleibt. 

b) Warum besteht keine Verbindung des lageralen Teiles der vorderen Trieus- 
pidalklappe mit dem lateralen l~pillarmuskel? 

Zur Beantwortung reicht unser augenblic "k_liches Wissen ~ber diese Fragen noch 
nieht aus. Es kOrmten dariiber nur durch r~cht sicher erwiesene Tatsaehen belegte 
Meinungen vorgetragen wcrden. So halten wir es ffir besser, dazu vorl~ufig keine 
S~elhmg zu nehmen. 

Ad. 2. Die Ste l lung der  Mitral-  und der  Tr icuspidal le is te  zum Sep tum 
in te rven t r icu la re  ist bekannt .  Dureh  die normale  L inksd rehung  der  
aurikul/~ren Herzschleife gelangt  die Mitral le is te  in die Sagi t ta lebene ,  
w~hrend die Tricuspidal le is te  un te r  e inem s tumpfen Winkel  gegen das  
Sep tum ger ich te t  wird.  Es ist  oben erw~,hnt, dab die beiden Schenkel  
der  Tr icuspidal le is te  eine unterschicdl iche  St~rke besitzen,  und dab  eben 
der  h intere  Schenkel  der  schw~chere yon beiden ist. Dennoch sind wi t  
dcr  Ansicht ,  dab  die den 3. Vent r ike l  ve to  eigent l ichen rechten Ventr ike l  
t renncnde  Scheidewand die hintere Tricuspidal le is te  ist. 

W a r u m  ist  nun gew5hnlich die vordere  Tr icuspidal le is te  s t a rke r  
und wie kaml  die hier  ja  auch ursprf ingl ich schw~cher gewesene hintere 
Tricuspidal le is te  ein solehes Sep tum b i lden?  1. Wi r  den_ken uns die 
Verh/i l tnisse so : 

Die vorderc  Tr icuspidal le is te  scheidet  den E ins t r6mungs t r i ch t e r  
des Ost ium a. v. dex t rum vom Auss t r6mungs te i l  der  r eeh t skammer igen  
Aor ta .  Da  aber  im al lgemeinen bei  der  h in tc ren  Tr icuspidal le is te  diese 

DaB auch in unserem Falle die hintere TricuspidalIeiste ursprfing[ieh schwacher 
sis die vordere gewesen ist, geht einwandfrei daraus hervor, dab such hier ,,zwei 
hint~re" Tricuspidalsegel vorhanden sind: N~mlieh die Cuspis medialis und die 
posterior. 
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gfinstigen tv~modynamischen Bedingungen nicht  vorhanden  sind, bleibt  
sie gew6hnlieh sehwaeh uild islb oft i iberhaupt  n ieht  erkennbar .  

Der einzige entspreehende Fall der Literatur yon Hy-pertrophie der hinteren 
Tricuspidalleiste finde~ sieh yon H. Wurm hesehriebent. 

Wie bDkannt, unterlieg~ die Entwickhmg der morphologischen Verh/iltnisse 
des Herzinneren unter anderem dem formbildenden EinfluB der ~Blutstr6mung. 
Somit liegt das Grundsittzliche bei der Hypertrophie der hinteren Tricuspida.lleiste 
wie auch bei dem sonst beobachteten iibermM~igen Vv'achstum der vorderen Tricus- 
l)idalleiste darin, dal] ungew6hnliehe, waehstumerregende, h/imodynamische Fak- 
toren angegriffen haben miissen. Solehe k6nnen entstehen: 

1. Dadurch. dal3 ein l)efek~ im Endokardmaterial an der hinteren rechten Vor- 
hof-Kammergrenze entstanden ist. ~ber die Ursaehen, die zu seiner Entstehun~ 
~eftihrt, haben, l~Bt sich niehts Sicheres sagen. W~ihrend der/)iastole str6mte dann 
alas Blut dutch diesen hinter der hinteren Trieuspidalleiste entstandenen /)efekt 
in den Kammerraum ein, umbei der Systole wieder in den Vorhof zurfickgetrieben 
zu werden. Somit fungierte der hintere Sehenkel der Trieuspidalleiste als Grenz- 
Ieiste zwischen zwei Bluts/iulen. Die Ta~saehe, dab in der hinteren Blutsaule die 
Stromrichtunz im Rhythmus der HerztAtigkeit ge~indert wird, kann die FIypev- 
t.rophie nur welter untersttitzt haben. 

2. Wurm nimmt in seinem Falle mit Zustimmung Spitzers an, dab das aus der 
hinteren Tricuspidalleiste entsVandene Septum als Resultante der KrS.fte zweier 
vorderer Septen aufzufassen ist. Aueh hier haben wit zwei vordere Leisten (Abb. 11, 
Cr und. VS), doch ist b~i uns das hintere Septum (HS) im Gegensatz zu IV.i,rms F~tll 
relativ gut entwickelt. Ieh glaube daher die Entstehung unseres Septums nicht naeh 
diesem 3[odus erklii.ren zu sollen. 

Wfirde man sieh dennoeh dieser Ansieht ansehlieBen, dann mtiBte allerdings die 
vom reehten Vorhof in den seheinbaren drit~en Ventrikelfiihrende 0ffnung m6glicher- 
weise als Durchbruch eines Ausstr6mungstriehters aus dem rechten Vent;rikel auf- 
gefal3t werden. Dadurch wfirden dann aber die gleichen h/imodynamisehen Zu- 
stAnde wie bei 1 entstehen, so dab letzten Endes beide Erkl/i, rungen in elnem Punkte 
zusammenliefen..Aueh gegen eine Kombination yon 1 und 2 k6nnten stiehhaltige 
Einwendungen nieht erhoben werden. 

Dami t  is~ es erwiesen, dab der scheinbare dri t te  Ventrikel nu r  einen 
Tell des rechten Ventrikels darstellt ,  der yon diesem durch die Hyper-  
trophie der hintere~ Tricuspidalleiste abge t renn t  wurde. 

Durch  die genannten  h / imodynamischen Anderungen  ents tehen  
starke S tauungen  im rechten Vorhof, die zu seiner Di la ta t ion  und  zum 
Offenbleiben des Foramen  ovale fiihren. 

SehluIl. 
Wir  haben beide FMIe im Sinne der Theorie Spitz.ers zu deuten ver- 

sucht. Beide liei3en sieh nicht  in eine der vier Haup tg ruppen  der Reihe 
der ,~'pitzersehen Transposi t ionen einordnen.  Sic stellen vie |mehr  (,rber- 
gangs/or,men zwische.~ den einzelnen Typen  dar. Dadurch  aber kann  
die Theorie als solche nicht  nu r  n ieht  ersch[it tert  werden, vielmehr beweist 
sie in der Deu tung  unserer beiden besonders geeigneten F'alle erst rech~ 
ihre ~,tberzeugungskraft. und  Reiehweite. 

Man darf dabei darauf  hinweisen, dab die phylogenetisehe Theorie 
noeh am Anfang ihrer Entwiek lung  steht  und zweifellos M6gliehkeiten 

1 Virchows Arch. ~6:~, 123 (1927). 
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