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I. Gekreuzte Transposition, Fehlen des Aortenbogens. II. Partielle inverse
Transposition. III. Atresie des linken venosen Ostiums. Aus der rechten Kammer
entspringende verengte Aorta. Anormaler Verlauf der Coronararterien. 1V. Truncus
arteriosus persistens totalis. Persistierende linke Vena cava superior.

Die Mifibildungen des Herzens bilden den am besten durchforschten
Teil der Entwicklungsanomalien. Das Interesse der folgenden 4 Fille
bestent in dem gemeinschaftlichen Vorkommen von mehreren, verhaltnis-
mifig seltenen Anomalien.

1. Fall.

In unserem 1. Falle handelte es sich um die totgehorene macerierte
ménnliche Frucht einer IV.-Para. AuBer einer Frithgeburt konnten
in der Vorgeschichte der Mutter weder die Geburten noch das Wochen-
bett betreffende Regelwidrigkeiten festgestellt werden. Die gegenwirtige
Schwangerschaft verlief ohne Stérung, sie wurde 3mal &rztlich untersucht.
Bei der Aufnahme sagte die Mutter aus, daBl sie seit cinem Tage keine
Fruchtbewegung spiirt; der Blasensprung erfolgte auflerhalb der Anstalt.
Wa R. negativ. Bei der Aufnahme wurden keine fetale Herztone
gehort. Protrahierte Geburt; es wird eine 5860 g schwere, 61 cm lange,
einen Schddelumfang von 35 em aufweisende macerierte ¥Frucht méinn-
lichen Geschlechts geboren. Die Mutter ist fieberfrei und wird nach glatt
verlaufendem Wochenbett entlassen.

Sektionsbefund. Das macerierte Epithel 16st sich ab. Es zeigen auch
die Organe eine mittelmiBige Macerationserweichung. Die Lungen sind
luftleer. Das Herz bildet einen schlaffen Sack, dessen Mafle der Linge
nach 8 cm, im Querdurchmesser 6 cm, in der Dicke 3,5 cm betragen.
Dem Verlauf des Suleus coronarius entsprechend teilt sich das Herz
in ein groBeres linkes und ein kleineres rechtes Herz, das rechte Herzrohr
ist groBer, als das linke, beide Vorhofe sind weit. Beim Aufschneiden
sehen wir eine gemeinsame groBere Herzkammer, das Septum ventri-
culorum fehlt vollstandig (Abb.1). Wir sehen zwei Zipfelklappen; die
eine liegt vorne, die andere hinten. Die Sehnenfiden fithren zu zwei
Papillarmuskeln, unter welchen der vordere aus 3 Zylindern besteht.
Cumittelbar vor und oberhalb der vorderen Zipfelklappe entspringt die
Pulmonalarterie, deren Umfang oberhalb der drei Halbmondklappen
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30 mm betriagt. Aus dem Hauptstamm der Pulmonalis zieht je eine
Lungenschlagader zu den Lungen. Oberhalb dieser Teilung setzt sich
dieses Blutgefd mit einem Umfang von 20 mm in die 16 mm im Umfang
messende Aorta thoracalis fort, die durch die Intervertebralarterien und
durch die anatomische Lage identifiziert werden kann; rechts von der
Arteria pulmonalis liegt die Aorta, deren Umfang oberhalb der drei Semi-
lunarklappen 15 mm betragt. Die Mindungsstellen der Coronararterien
sind erkennbar. Aorta und Pulmonalarterien sind nicht gekreuzt. Nach
einem Verlauf von etwa 20 mm teilt sich die Aorta in die Arteria anonyma,
carotis und subclavia. Nach dieser Teilung kann die Aorta selbst als
diinner Strang nicht weiter in der
Richtung der Aorta thoracica ver-
folgt werden. Die Aorta entspringt
der gemeinsamen groflen Kammer,
jedoch aus einem dufleren Muskel-
conus, der rechts und vor der vor-
deren Zipfelklappe ausgeht und
durch eine Offnung (Diameter etwa
15 mm) mit der gemeinsamen Kam-
mer kommuniziert. Zwischen Aorta
und Arteria pulmonalis befindet
sich  eing Muskelwulst, welcher  \py. 1. Disgramm Fall 1. 1 Aorta, 2 Arteria
der Crista supraventricularis ent. vulmonalis. 3 Arteria anonyma, £ Arteria

R . R carotis sin., 5 Arteria subclavia, 6 Ductus
spricht, wihrend links von der Botalli, 7 Aorta desc., 8 Foramen ovale.
Arteria  pulmonalis ein kleiner
diinner Wulst sichtbar ist, wahrscheinlich der Uberrest des vorderen
Septums. Vena cava superior und inferior liegen normal. Der rechte
Vorhof ist weit und besitzt eine auffallend starke Muskelwand; er miindet
unmittelbar neben dem muskulosen Bulbus des Aortenursprunges in
das gemeinsame vendse Ostium. Die Wand des linken Vorhofes ist mem-
brands, er enthilt die Mindungsstellen der beiden Pulmonalvenen und
schlieBt sich unmittelbar hinter den beiden hinteren Zipfelklappen
an das gemeinsame ventse Ostium an. Zwischen den beiden Vorhofen
befindet sich eine membrandse Lamelle, auf welcher eine bohnengroBe
ovale Offnung erkennbar ist. Die Auricula des linken Vorhofs ist lang
und gedehnt, die des rechten breit. AufBlerdem bildet der rechte Vorhof
oberhalb der hinteren Zipfelklappe einen 2,5 cin grofien Rezel in der
Hinterwand des linken Vorhofes. Cyanotische Organe. Keine Zeichen
von Syphilis.

In diesem Falle konnten wir eine ganze Reihe von Entwicklungs-
anomalien beobachten, und zwar:

I. Eine regelwidrige Lage der Aorta und der Arteria pulmonalis.

2. Fehlen des Kammerseptums, Ostium atrio-ventriculure commmune.

3. Fehlen des Aortenbogens.
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Zu 1. Diese Gruppe der Herzverinderungen ist seit mehr als
150 Jahren bekannt und es haben sich zahlreiche Forscher sebr ein-
gehend damit beschiftigt. Nach Wilkelm Doerr hielt ein Teil der
Forscher (C. Heine 1861, C. Rokitansky 1875, C. Afmuf 1877, J.Orth
1880, 4. Keuth 1905) diese Veranderungen fir Entwicklungshemmungen,
ein anderer Teil (H. Meyer 1875, Th. B. Peacock 1866) fir KFolge-
erscheinungen primarer entziindlicher Vorginge. c. Gillavry (1896)
und R. Benecke (1920) betonten zwar die Bedeutung der hdmodynamischen
Krifte, es waren jedoch Spitzer (1919) und J. L. Bremer (1928) die den
formativen EinfluB der himodynamischen Faktoren auf die Entwicklung
des Herzens erkannten und, obwohl vorher bereits Meckel und Grainger,
spiter Keith (1919) die Phylogenese beriicksichtigt hatten, war dennoch
Spitzer der erste, der den Ursprung der Aorta aus der rechten und der
Arteria pulmonalis aus der linken Kammer, also die sog. Transposition
mit der phylogenetischen Entwicklung in Zusammenhang brachte und
dadurch anscheinend verschiedene Entwicklungsstérungen auf einen
gemeinsamen Nenner bringen konnte. Die Theorien von Keith und Bremer
sind alle ontogenetisch, nach ihrer Ansicht wiren die Transpositionen
immer grobe, durch geringe Schidigungen in den Friihstadien der Ent-
wicklung verursachte MiBbildungen. Spitzer weist in den Transpositions-
fillen auf die Ahnlichkeit zu den Reptilherzen hin, behauptet jedoch
nicht, daB es sich um eine Wiederherstellung des Reptilherzens handele,
sondern hdilt die Transposition nur fiir einen Riickschlag der auf einen
gemeinsamen Stamm hinweisenden atavistischen Neigung. Die phylo-
genetische Grundlage der Transpositionen ist die geringe Torsion (De-
torsion) des Herzrohres, das unvollkommene Wandern und Zusammen-
schmelzen der Bulbus-Truncus septa, welches jener ontogenetische Faktor
ist, welcher die phylogenetische Entwicklung des Herzens bestimmt, kann
nur vermutet werden; wahrscheinlich handelt es sich um irgendeinen
himodynamischen Faktor.

Zum Verstindnis der transpositionellen GefiBanomalien nach Spitzer
ist eine kurze Ubersicht der Entwicklung des Herzens unumginglich nétig.

In das caudale Ende des embryonalen Herzrohres miinden die Venen, aus
dem kranialen entspringen Arterien. Der caudale Teil ist der Sinus venosus, welcher
seitlich die Korpervenen, dorsal die Lungenvenen aufnimmt. Darauf folgt der
Vorhofsteil, zwischen den beiden der Isthmus sinuatrialis. An dem nach dem Vorhof
folgenden Canalis auricularis befindet sich, an dem in der Richtung der Kammer
ziehenden Teil, der Isthmus atrioventricularis (AV). Aus dem iiber der atrioventri-
kuliren Verengung liegenden erweiterten Teil entwickelt sich die Kammer. Nach
der Kammer folgt der Bulbus, aus welchem der Conus arteriosus entsteht und welcher
von der Kammer durch den Isthmius véntriculo-bulbaris (VB) und von dem nach
dem Bulbus folgenden Truncus durch den Isthmus bulbo-truncalis (BT) getrennt
wird. Im Laufe der Entwicklung bildet das Herzrohr zuerst eine S-formige Kritm-
mung, deren obere Hilfte nach rechts, die untere nach links konvex ist; letzterer
Teil kriimmt sich wuch nach hinten und kommt hinter den kranialen Teil zu liegen.
Zwischen den beiden Teilen erscheint eine Grenzfurche. Der kraniale Teil ist die
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Pars ventricularis, der caudale Teil die Pars vestibularis. Auch die Pars ventri-
cularis ist S-formig gekriimmt, aus deren oberem Ende geht der Truncus arteriosus
aus, Pars ventricularis und vestibularis gelangen allmihlich in gleiche Hohe.
Die seitlichen Teile des hinter der Pars ventricularis hervortretenden vestibularen
Teiles erweitern sich stark, aus ihnen entstehen die Auriculae; der Canalis auricularis
zwischen Vorhof und Kammer wird enger. Allmahlich entwickeln sich die Vorhofs-,
Kammer- und Truncussepta. Wahrend der beschriebenen Entwicklungsphasen
fihrt des Herz sehr verwickelte Drehungen aus.

Nach Pernkopf und Wirtinger betragt das MaB der Torsion

in der AV—BT-Gegend ... . . 120°

in der BT—Art. pulm-Gegend . 150°

in der AV—Art. pulm.-Gegend . 2709 (120 4- 1509)

Bei den Transpositionen leistet das Herz nur einen geringen Bruchteil dieser

Drehungen. Nach den oben genannten Verfassern

in der AV—BT-Gegend statt 120° nur 45°,

in der BT—Art. pulm-Gegend statt 150° nur 459,

in der AV—Art. pulm.-Gegend statt 270° nur 909,
also in der Gegend des Kammerseptums nur 75° (120—45°), in der Bulbus-
gegend nur 105° (150—45°), im ganzen ist der Grad der Torsion um 180° geringer
als normalerweise. Infolge dieser verminderten Torsion entsteht eine Transpositions-
lage der groflen Gefilfle, so dafl die Art. pulmonalis aus der linken, die Aorta aus
der rechten Kammer eutspringt. Nach Spitzer soll es sich nicht um eine Trans-
position handeln, sondern wie bei den Reptilien (bei welchen sowobl aus der rechten
wie auch aus der linken Kammer je eine Aorta entspringt und in der Kammer durch
das Foramen Panizzae miteinander kommunizieren) um eine persistierende und wieder
eréffnete rechte Kammeraorta, neben welcher die Aorta der linken Kammer obliteriert
wurde. Wahrend normalerweise wegen der Torsion sich der Conus der Aorta der
rechten Kammer verschlieBt und der linke offen bleibt, geschieht bei den sog.
Transpositionsfallen das Gegenteil, also eine Detorsion, es wird also der Conus
der Aorta der linken Kammer verschlossen und es bleibt jener der rechten Kammer-
aorta offen. Die beiden Schenkel des Herzrohres vollziehen niamlich eine entgegen-
gesetzte Torsionsbewegung: der ansteigende Bulbusteil dreht sich im Sinne des Uhr-
zeigers, der absteigende Teil in entgegengesetzter Richtung; dadurch ndhern
sich die vorderen Teile des Herzrohres, wihrend die hinteren Teile sich voneinander
entfernen. Bei der Detorsion erfolgt dies umgekehrt: die linke Kammeraorta ent-
fernt sich von der linken Kammer, dreht sich in entgegengesetater Richtung, so
daB ihr Conus sich verschlieBt. Die infolge der Bulbusdetorsion und der Riick-
bildung des Septum aorticum erdffnete rechte Kammeraorta dreht sich nach
rechts und vorne. Zum Verstindnis der nun auftretenden Verinderungen ist die
Kenntnis der Entwicklung des Septum aorticum notwendig. Die Siauger und die
Reptilien besitzen am distalen Bulbusteil vier, am proximalen Teil drei Balbuswiilste.
Bei den Saugern entwickelt sich aus dem Zusammenwachsen von zwei gegeniiber-
liegenden Wiillsten ein Septum sortico-pulmonale, wihrend bei den Reptilien aus
drei Wiilsten zwei gekreuzt stehende Septa entstehen, so dafl das Septum bei den
Séugern den Bulbus in zwei Teile (Aorta und Art. pulmonalis) teilt, bei den Reptilien
dagegen die beiden Septa eine Grenze zwischen drei Teilen des Bulbus (rechte
Kammeraorta, linke Kammeraorta, Art. pulmonalis) ziehen. Das einzelne Septum
der Sauger bildet zwischen Aorta und Pulmonalis das Septum aortico-pulmonale,
andererseits geht es in das Kammerseptum iber und verhilt sich so, als ob es aus
Zusammenschmelzung der beiden Bulbussepta entstanden ware, so dafl es zur
Unterscheidung von dem Septum aortico-pulmonale der Reptilien auch Septum
aortico-pulmonale IT. genannt werden kann. Ebenso wie die Septumbildung
unter dem Einflul der Torsion entsteht, ist dessen Defekt die Folgeerscheinung
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einer Detorsion. Die Defektbildung betrifft in erster Linie jenen Teil des Sep-
tums, welcher an der phylogenetischen Riickbildung den starksten Anteil nimmt,
und dies ist das Septum ventriculorum interaorticum, welches den Conus der rechten

Abb. 2. Truncus und Kammerteilung (normal).
-L Aorta, P Arteria pulmonalis, 3/ Valv. bicus-
pidalis, 7' Valv. tricuspidalis, &8 Crista supra-
ventricularis, V'8 Septum ant., /IS Septum post.

s

Abb. 3. Entstehung der reitenden Aorta. o Aorta,
£ Arteria pnlm., ¥ Valv. bicuspidalis, 7" Valv.
tricuspidalis, €S Crista supraveatricularis,
V.S Septum ant.; HS Septum post.

Kammeraorta von oben ver-
schlieBt und von der Seite her
vom Conus der linken Kammer-
aorta trennt. Neben der Reduk-
tion dieses Teiles und der Er-
offnung der rechten Kammer-
asorta entsteht durch Verschmel-
zung mit der Aorta der linken
Kammer der Anfangstypus der
Detorsionsserie, bei welchem die
Aorta sozusagen auf dem Septum
reitet. Im Falle einer reitenden
Aorta entspringt die Aorta ober-
halb des Kammerseptumdefektes,
also gleichzeitig aus der rechten
und linken Kammer (Abb. 2 u. 3).

Im allgemeinen mufl bei der
Einteilung der Typen folgendes
beriicksichtigt werden:

a) das gegenseitige Verhilt-
nis von Aorta und Arteria pul-
monalis.

b) die Lage der zwischen den
beiden liegenden Crista supra-
ventricularis;

c) die Stellung der Semi-
lunarklappen.

Bei maBiger Detorsion liegt
die Art. pulm. vorne, die Aorta

.dahinter, etwas rechts wvon der

normalen Stellung. Die zwischen
Aorta und Art. pulmonalis lie-
gende Crista supraventricularis
schlielt mit dem vorderen Sep-
tum einen spitzeren Winkel ein.
Die Crista supraventricularis ist
jener Teil der rechten Kammer,
welcher die hintere Wand des
vorderen (pulmonalen) Conus
bildet (nach einzelnen Verfassern
ist sie ein Residuum des Sep.
tums aortico-pulmonale I baw.
entsteht sie aus der rechten bulbo-
auriculdrenHervorwolbung). Nor-
malerweise fallt die Trennschicht

der arteriellen Blutstrome in die Ebene des Kammerseptums. da jedoch bei der
Detorsion sich diese Ebene in der Richtung der Crista verschiebt, hypertrophisiert
die Crista. Das vordere Kammerseptum entwickelt sich um so starker zuriick, je
mehr die Crista als Scheidewand zwischen Aorta und Art. pulm. hervortritt. Die
Aorta gelangt neben, sodann vor die Art. pulmonalis. Dic Crista fithrt eine dem
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Uhrzeiger entgegengesetate Bewegung aus und schlieBt mit dem vorderen Kammer-
septum (die Art. pulmonalis einschlieBend) einen immer spitzeren Winkel ein.

Derart entsteht die einfache
Transposition, bei welcher Aorta
und Art. pulmonalis zusammen
aus der rechten Kammer aus-
gehen, zwischen ihnen finden
sich die Crista supraventricu-
lJaris und das Kammerseptum
weist einen Defekt auf (Abb. 4).
Das normale vordere Kammer-
gseptum wird atrophisch und
kann manchmal nicht einmal
in Form einer Leiste nachge-
wiesen werden. Bei Detorsionen
hoheren Grades gelangt die
Crista in eine Ebene mit dem
hinteren Septum. Dauert die
Winkelstellung der Crista zum
vorderen Kammersystem eine
langere Zeit, gelangt sie durch
langsame Bewegung mit dem
hinteren Kammerseptura in un-
vollkommener Weise in ein und
dieselbe Ebhene, so kann die
Ritckbildung des Kammersep-
tums einen so hohen Grad er-
reichen, daBl zwischen den bei-
den Kammern ein so grofler
Defekt entsteht, dafl die beiden
Kammern scheinbar zu einer
Kammer zusammenschmelzen,
da das vordere Kammerseptum
bereits atrophisiert ist und aus
der Crista supraventricularis
noch kein neues Septum ent-
standen ist. Dies ist der Typus
II1a der gekreuzten Transposi-
tion (Abb. 5). Vollzieht sich
dagegen die Einstellung der
Crista in eine Ebene mit dem
hinteren Septum rasch und voll-
kommen, so schmilzt dieses mit
der hypertrophischen Crista zu
einem vollkommenen Septum
zusammen. Dies ist der Typus
IIIb, bei welchem das Kam-
merseptum keinen Defekt auf-
weist. Iin Falle einer gekreuzten
Transposition entspringt die
Aorta der rechten Kammer; bei

s

Abb. 4. Kinfache Tramsposition. . Aorta, P Arteria
pulm., M Valv. bicuspidalis, Z' ¥Valv. Tricuspidalis,
('S Crista supraventricularis, ¥§ Septum ant.,

HS Septum post.

Abb. 5. Gekreuzte Transposition. Fall 1. 4 Aorta.
P Arteria pulm., 3 Valv. bicuspidalis, 7' Valv.
tricuspidalis, C'S Crista supraventricularis,

'S Septum ant., S Septum post.

der Trennung der beiden Kammern ist nicht das vordere Kammerseptum von
Bedeutung, sondern cher die Crista supraventricularis. SchlieBlich kann die Drebung
der Crista ein Maf erreichen, da8 sie die Ebene des hinteren Septums verlaBt
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ungd mit der vorderen Tricuspidalleiste ein Pseudoseptum bildet (das rechte vendse
Ostium von der rechten Kammeraorta trennt; der hintere Schenkel ist aus hiamo-
dynamischen Ursachen immer schwiicher); hier enthilt die linke Kammer die Bi-
und Tricuspidalklappe und die Art. pulmonalis, wihrend die Artoa in der rechten
Kammer bleibt (Abb. 8). Das ist die gemischte Transposition.

Nun muB noch die Ursache des Verschwindens der rechten Kammeraorta er-
wihnt werden. Nach Spitzer nimmt, wenn das Blut aus der rechten Kammer in
die Lunge strémt, der Druck in der rechten Aorta ab, in der Art. pulmonalis dagegen
zu, 8o daf ein Druck auf die rechte Aorta ausgeibt wird. Stromt das Blut aus der
linken Kammer in die linke Kammeraorta, so nimmt der Druck auch in dieser zu,

dadurch wird die Aorta der rechten Kammer noch stirker komprimiert, das Septum
aorticopulmonale I uand das

o Septum aorticum zusammen-
gepreBt und diese beiden
schmelzen zu einem einheit-
lichen Septum Aorticopulmo-
nale zusammen.

Die Torsion bzw. Detor-
sion der Aorta kann an der
Stellung der Klappen studiert
werden. Die Semilunarklappen
entstehen aus den vier Bulbus-
héckern und zwar wird aus
dem ersten die rechte vordere
Klappe der Aorta und die
rechte hintere Klappe der Art.
pulm., aus dem zweiten die
vordere Klappe der Art. pulm.,
aus dem dritten die linke
g vordere Klappe der Aorta
HS und die linke hintere Klappe
der Art. pulm. und aus dem
vierten die hintere Aorten-

Abb. 6. Gemischte Transposition. 4 Aorta, P Arteria
pulm., M Valv. bicuspidalis, 7 Valv. tricuspidalis.
¢S Crista supraventricularis, V'S Septum ant., kla.ppe.
HS Septum post. Im Verlaufe der Entwick-
- lung des Herzens gelangt in-
folge der Bulbus-Truncustorsion das aus dem vierten Bulbuswulst entstandene
Gebilde (die Aortenklappe ohne Coronararterie) aus seiner urspriinglichen Lage
um 150° dorso-lateral gedreht nach hinten; im Falle einer Detorsion kommt es
vom Grade der letzteren abhangig nach rechts oder ganz vorne zu liegen.
Nach Pernkopf und Wirtinger vollziehen Aorta und Art. pulmonalis in normalen
Fillen eine beilaufig 150° betragende Drehung umeinander. Im Falle einer Trans-
position nimmt diese auf etwa 43¢ ab, oder bleibt sogar ganz aus. Die erwihnten
Verfasser erkliaren die Transposition dadurch, da im Herzen auch normalerweise
entsprechende Falten gebildet werden, die bei der Lenkung des Blutstroms von
Bedeutung sind. Eine Entwicklungsstérung irgendeines Herzteiles verursacht
keine Verinderung in der Verteilung des Blutstroms, sondern erzeugt Falten in der
Gegend des Truncus, die manchmal stirker, manchmal weniger gewunden sind,
und in einzelnen Fallen, im Gegensatz zu den normalerweise gewundenen Falten
des Bulbus, in gerader Linie abwirts ziehen. Dies sind die sog. Transpositions-
leisten. In solchen Fillen ist der Bulbus kiirzer, zeigt keine bajonett{ormige Kriim-
mung, also anch keine gewundene Leisten und auch keine Torsionskriimmung.
Die Transpositionsfalten fithren zur Bildung eines abnormalen Septums.
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Unser Fall gehért in die Gruppe IIla der Transpositionstypen.
Die Aorta liegt rechts vor der Art. pulmonalis, die Klappe ohne Coronar-
miindung gelangt nach rechts und vorne. Das Fehlen des Septums
kann mit der verspiteten Einstellung der Crista supraventricularis in
die hintere Septumebene erklirt werden. Das Residuum des vorderen
Septums kann in Form einer geringen Falte links von der Art. pulmonalis .
erkannt werden. Die Crista ist gut entwickelt und schlieBt mit dem
Uberrest des vorderen Septums einen spitzen Winkel ein. Das hintere
Septum, welches mit der Crista in einer Ebene liegt, ist in Form einer
Leiste nachweisbar.

Ebenso 1iBt sich auch die Entstehung des Ostium atrio-ventriculare
commuune gut erkldren. Das primitive Ostium atrio-ventriculare commune

o Ly R by

Abb, 7. Entwicklung des Aortcnbogeus Abb. 8. Entwicklung der groBen Gefifle im
{normal). B 4 Aorta und ihre Hauptiste, Fall 1. B 4.4 Aorta ascendens, i P Arteria
B P Art. pulm., .{D Aorta desc. pulmonalis, @00 B Ductus Botalli,

AD Aorta descendens.

wird durch vier Endokardpolster eingefaBt. Das vordere gréfere und
das hintere Polster wird durch ein Kommissurbiindel verbunden, welches
sich nur dann entwickelt, wenn es den Rand irgendeines Septums als
Schiene beniitzen kann. Da sich hier kein Septum entwickelt hatte,
bildete sich auch kein Kommissurbiindel und es ist ¢in Ostium atrio-
ventriculare commune entstanden.

Noch bemerkenswerter wird unser Fall dadurch, dafl die Aorta nach
den arteriellen Stémmen nicht einmal in Form eines Stranges in der
Richtung der Aorta descendens weiter zieht, die Art. pulmonalis nach
der Abzweigung der Lungeniste bogenférmig in die Aorta thoracica dber-
geht, der Aortenbogen also vollstindig fehlt (Abb. 7 und 8). Am Ende
der dritten embryonalen Woche teilt sich der Truncus arteriosus
in sechs branchiale GefiBpaare; im Laufe der Entwicklung bildet sich
ein Teil derselben (I.,II., V.) zuriick, aus den ibrigen werden persi-
stierende Arterien: aus dem linken IV. Bogen der Aortenbogen, aus dem
VI. die Art. pulmonalis und aus deren linken Randteil der Ductus
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arteriosus Botalli. In unserem Falle hatte sich also der linke IV. Bogen
zuriickgebildet, so da8 sich kein Aortenbogen entwickelte und die Art.
pulmonalis durch den aus dem distalen (lateralen) Teil des VI. linken
Bogens ausgebildeten Ductus arteriosus in die Brustaorta iibergeht.
Zusammenfassung: Untersuchung einer totgeborenen, macerierten
Frucht minnlichen Geschlechts. Arteria pulmonalis und Aorta sind un-
gekreuzt. Das Flerz besteht aus einer gemeinsamen groBen Kammer,
das Kammerseptum fehlt vollstandig. Die Aorta liegt rechts und vor
der Art. pulmonalis, der keine Kranzgefifmiinmdung enthaltende Valsalva-
sinus blickt nach rechts und vorne. Die Aorta setzt sich nach Abgabe
der Karotiden und der Subklavia nicht in einen Aortenbogen fort. Die
Art. pulmonalis geht mit dem Ductus Botalli in die Aorta descendens
iiber. In unserem Falle handelt es sich also um eine gekreuzte Trans-
position, die mit einem Ostium atrioventriculare commune vergesell-
schaftet ist. Noch interessanter wird der Fall dadurch, daB sich auch
der linke vierte primitive Aortenbogen zuriickgebildet hatte und der
fehlende Aortenbogen durch die Art. pulmonalis ersetzt wurde.

2. Fall.

Unser 2. Fall betraf eine 7 Monate alte mainnliche Frihgeburt.
Eine ungestorte Schwangerschaft in der Vorgeschichte der Mutter.
Die Geburt verlief regelrecht; die Frucht ist asphyktisch, beginnt nur
nach Anwendung von Hautreizen, Coffein und Lobelin zu schreien,
starb 16 Stunden spater. Angaben des Sektionsprotokolls: 43 cm langer,
1820 g schwerer Knabe mit einem Schidelumfang von 30,5 cm. MiB-
bildung des Herzens. Das Herz ist nicht gréer als normal. Die Kranz-
aderidste verlaufen unregelmafBig und die Herzspitze wird durch keine
Coronararterie halbiert. Die linke Kammer ist rundlich, es ist auch die
Herzspitze abgerundet. Die rechte Kammer reicht nicht bis zur Herzspitze,
sondern endet 1 cm oberhalb derselben. Die Aorta und die Pulmonalis
entspringen der rechten Kammer (Abb. 9), in der Weise, dab die Aorta
links und vorne, die Arteria pulmonalis rechts und hinten liegt. Die beiden
Gefile kreuzen sich nicht, sondern verlaufen parallel. In beiden GefiaBen
befinden sich drei Semilunarklappen. Die beiden Coronararterien ent-
springen mit gemeinsamer Miindung aus einer Tasche und diese Tasche
liegt hinten. Beide Coronararterien verlaufen ganz unregelmifBiig und
geben an der vorderen und hinteren VVand arborisierende Aste ab. Der
pulmonalis 13 mm. Die Arteria pulmonahs glbt Aste zu belden Lungen ab
und setzt sich in dem breiten Ductus Botalli in der Richtung des Aorten-
bogens fort. Der Aortenbogen schreitet auf dem rechten Bronchus
reitend nach hinten, er kreuzt den linken Ast der Pulmonalis und gibt
regelmiBig liegende Aste ab. Die Wanddicke der rechten Kammer be-
trigt 4—6 mm. Aorta und Art. pulmonalis entspringen einem gemein-
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samen Muskelconus, zwischen dem Ursprung der beiden Gefifle befindet
gsich ein 15 mm langer, 6 mm in das Lumen des Herzens hineinragender
Muskelbiindel (Crista supraventricularis). Dem Verlauf der Crista ent-
sprechend zieht ein groBerer Kranzaderast die vordere Herzoberfliche
halbierend abwirts und erweckt den Eindruck, als ob er dem Ramus
descendens der linken Arteria coronaria entsprechen wiirde, es gehéort
jedoch dieses aus der gemeinsamen Tasche ausgehende Gefile eher zu
der von der rechten Seite ausgehenden Arteria coronaria. Die Tricuspidal-
und Bicuspidalklappen sind regelméflig. Die linke Kammer ist 5—7 mm
dick. Zwischen rechter und linker Kammer befindet sich unter dem
medialen Lappen der Bicuspidal-
klappe ein im Durchmesser 6 bis
8 mm messender runder Defekt;
der vordere Teil des Septum ven-
triculorum ist entwickelt. Die der
rechten Kammer entspringenden
beiden GefaBe beginnen nicht ober-
halb des Defektes, sondern aus dem
normalerweise dem Conus Arteriae
pulmonalis entsprechenden Teil. In
den rechten Vorhof miinden die
regelrecht liegenden Hohlvenen und
der weite Sinus coronarius. Die

ke Aurical it groler e go- At Barmg T g g
wéhnlich und bedeckt den Anfangs-  aortae, 5 Venae pulm., 6 Kammerseptum-
teil der Aorta. Die Pulmonalvenen defekt, 7 Foramen ovale.
miinden mit einem 8§ mm im Umfang

messenden gemeinsamen Stamm in den linken Vorhof. Dieser gemein-
schaftliche Ast zieht zuerst in die Richtung des linken Lungenhilus,
sodann bogenférmig gekriimmt hinter den Vorhéfen zum rechten Lungen-
hilus und wird wihrend dieses Verlaufes immer schmaler. Dieser gemein-
schaftliche Sinus nimmt aus jeder Lunge je 3 grioflere Aste auf, dem
Befund entsprechend, daB beide Lungen drei Lappen, also auch einen
Mittellappen, aufweisen. Das Septum zwischen den beiden Vorhéfen ist
kaum entwickelt, an sciner Stelle finden wir ein sehr weites Foramen
ovale, welches durch feine netzférmige Biindel dberbriickt wird. In
der Aorta befinden sich eine hintere und zwei vordere Klappen, aus der
hinteren gehen mit gemeinsamer Mindung die Kranzarterien aus. Die
Art. pulmonalis besitzt vorne eine und hinten zwei Klappen. Die Milz
ist gar nicht ansgebildet. Der Dickdarm umfafBt nicht kranzférmig die
Dinndéirme, sonderndie zum Teil mit Meconium gefiillten Dickd4rme liegen
im kleinen Becken und im unteren Teil des Bauches. Die Leber wird
durch das Lig. teres hepatis in einen kieineren rechten und einen
groBeren linken Lappen geteilt, die Gallenblase befindet sich am linken
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Lappen. Der Magen liegt hinter dem Duodenum, in der Weise, daB
der pylorische Teil durch das Duodenum und das Lig. hepato-duodenale
bedeckt wird. Die vorderen Lungenteile sind lufthaltig, die hinteren
luftleer. Im Magen befindet sich ein schaumiger Schleim. Die
Hoden sind nicht descendiert. Gesicht und Glieder sind deutlich
cyanotisch. Intermeningeale Blutungen auf der Hirnkonvexitdt beider-
seits den Hemisphdren entsprechend.

Unser Fall kann nicht unter die bisher beschriebenen Transpositionen
eingereiht werden, da es sich bei der genauen Untersuchung zeigte,
daf3 die Aorta zwar vor der Arteria pulmonalis liegt, jedoch nicht auf
der rechten, sondern auf der linken Seite. Dieser ziemlich selten beobach-
tete Typus der Falle gehdrt zu den inversen Transpositionen, deren Genese
am wenigstens bekannt und ausgearbeitet ist. Rokitanksky bezeichnete
sie als ,korrigierte’* Transpositionen, weil in vollkommen korrigierten
Fillen die Aorta links und vorne aus der linken, die Arteria pulmonalis
hinten und rechts aus der rechten Kammer entspringt und auch die atrio-
ventrikuliren Ostien vertauscht sind, indem sich die Bicuspidal-
klappe in der rechten, die Tricuspidalklappe in der linken Kammer
befindet. Das Billd entspricht dem Spiegelbild der gewéhnlichen Trans-
positionen. Die korrigierte Transposition kann demnach als Situs in-
versus des Bulbus-Kammerteiles aufgefait werden, obwohl mehrere
Verfasser diese Auffassung bestreiten. Die meisten Forscher (Spiizer,
Lochte) halten fiir moglich, daB im Herz selbst eine totale oder partielle
Inversion der einzelnen Herzteile auftreten kann. Nach Pernkopf
und Wirtinger nimmt bei der gewoShnlichen Transposition die in Normal-
fillen 150° betragende Rechtsdrehung des Septum Coni auf 45° ab
oder bleibt ganz aus, wihrend sie bei der inversen Transposition eben-
falls auf 45° abnimmt, jedoch nicht nach links, sondern nach rechts
erfolgt. Alldies kann nur intrakradial beobachtet werden, da wir extra-
kardial nur soviel sehen, dafl bei der gewohnlichen Transposition die
Aorta dorsal dgn rechten Ast der Arteria pulmonalis, bei inversen Trans-
positionen hingegen den linken Pulmonalisast kreuzt. Die Verdnderung
entsteht nur am Bulbus-Truncusteil. Spitzer gebraucht statt , korrigiert*
cher die Bezeichnung ,.invers”, da der Awusdruck ,korrigiert” nur bei
den inversen Formen der iiblichen gekreuzten Transposition (3. Typus)
gebraucht werden kann, obwohl ohne Zweifel bei allen 4 Formen der
Transposition ein isolierter Situs inversus der Bulbus-Kammergegend
entstehen kann. Nach einer allgemeinen Regel entspringt bei den in-
versen Formen des 1. Typus neben reitender Aorta die Arteria pulmonalis
aus der linken Kammer.

Bei den inversen Formen des 2. Typus entspringen anscheinend
beide arterielle Ostien der linken Kammer und zwischen der Aorta
und der Arteria pulmonalis wird die Crista supraventricularis ge-
funden.
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Im 3. Falle geht die Aorta aus der linken, die Art. pulmonalis

aus der rechten Kammer aus, also scheinbar von der entsprechenden

Stelle, die Transposition wird jedoch dadurch verraten, dal die Miindung
der Aorta links und vor jener der Art. pulmonalis liegt.

Im 4. Falle entspringt die Aorta der linken Kammer, wihrend sich
die iibrigen drei Ostien in der rechten Kammer befinden.

In unserem Falle geht die Aorta und die Art. pulmonalis aus der
rechten Kammer aus, sie verlaufen parallel, kreuzen sich nicht. Die
Aorta liegt links und vor der Arteria pulmonalis, zwischen der Aorta
und der Pulmonalis ist eine deutliche Crista supraventricularis sichtbar.
Der Aortenbogen neigt sich nach rechts und kreuzt den linken Pulmonalis-
ast. Unser Fall kann in keine der angefithrten Typen eingereiht werden.
Die Lage der Aortenmiindung vorne und links ist hinsichtlich der inversen
Transposition entscheidend, so daB der Fall als partielle inverse Trans-
position aufgefalBt werden kann, bei welcher der Situs inversus nur am
Bulbus- bzw. Truncusteil entstanden ist und sich nicht auch auf die
Kammer erstreckt. Fir diese Annahme spricht auch der Umstand,
daB sich der Aortenbogen nach links neigt und die absteigende Aorta
den linken Pulmonalisast kreuzt, wihrend bei der gewdhnlichen Trans-
position der rechte gekreuzt wird. Die Inversion wird auch durch den
Umstand begiinstigt, daB auch an der Lage der Bauchorgane eine Neigung
zur Inversion nachweisbar ist, indem der linke Leberlappen griBer ist als
der rechte und auch die Gallenblase links liegt. Unter den Aorten-
klappen enthalt nur die hintere eine Kranzarterienmiindung, so daf} die
Feststellung der urspriinglichen coronariafreien Klappe und somit auch die
genaue Messung des Grades der Detorsion nicht méglich ist.

Zusammenfassung. Untersuchung eines 16 Stunden lebenden friih-
geborenen Knaben. Aorta und Art. pulmonalis entspringen der rechten
Kammer und sind nicht gekreuzt, die Aorta liegt vor der Arteria pul-
monalis und auf der linken Seite, dic Lungenvenen minden mit gemein-
schaftlichem Stamm in den linken Vorhof. Aorta und Arteria pulmonalis
besitzen je 3 Klappen, aus der hinteren Aortenklappe geht mit einfacher
Miindungsstelle eine Kranzarterie aus, die sich regelwidrig verzweigt.
Alienie. Der linke Leberlappen ist groler, die Gallenblase liegt auf der
linken Seite. Unser Fall kann als partielle inverse Transposition auf-
gefalit werden, wie dies durch die vorne und links liegende Aorta bewiesen
wird; far eine Inversion spricht auch die Neigung der Bauchorgane zur
Inversion.

3. Fall.

Als 3. Fall untersuchten wir den 37 Stunden lang lebenden Knaben
emer 1I.-Para. Schwangerschaft beschwerdefrei, glatter Geburtsverlauf.
Nach der Geburt der Frucht fillt die livide Farbe und das saccadierte
Schreien des Kindes auf. Tod nach 37 Stunden.

Virchows Archiv. Bd. 309. 34
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Sektionsbefund. Leiche eines 52 cm langen, 3330 g schweren, reifen
neugeborenen Knaben mit cinem Schidelumfang von 34 em. Das Herz
ist mittelgroB, der Kammerteil ist nicht geteilt (Abb. 10), dic Arteria
pulmonalis geht aus letzterem in regelmiBiger Stellung aus und 5 mm
oberhalb der mit drei Semilunarklappen versehenen Mindung be-
findet sich die Offnung des zur rechten Lunge fithrenden Hauptastes
und rechts oberhalb desselben die Offnung des zur linken Lunge fithrenden
Hauptastes. Der Umfang der Arteria pulmonalis betrigt oberbalb der
Klappen 30 mm. Der oberhalb der Hauptdste befindliche Teil, welcher
dem Botallschen Gang entspricht, ist etwas enger und bis zu der am
hochsten Punkt der bogenférmigen
Kritmmung sichtbaren 3 mm weiten
Offnung, welche der verengten Aorten-
sffnung entspricht, ist die Innentliche
ungleichmafBig. Der nach der Ver-
einigung folgende Gefallteil entspricht
in jeder Bezichung der Brustaorta.
Aus dem dem Botullschen GGang ent-
sprechenden  Gefdllabschuitt  fithrt
durch die ecrwihnte Miandung ein
bogenformiger, arterieller Gefaiab-
Abb. 10, Dingramm Fall 3. 7 Aorta  schnitt (verengte Aorta) rechts neben
l‘;f(‘i’l‘l‘l““l ;fr-«fhil(:{ltti:lnz’_~\;§1»t]z)ul]([i:if dem  Pulmonalisstamm  nach  vorne
cendens, 6 Atrinm dext., 7 Atelamsin,  und miindet in der rechten Kammer
‘}(ti'[‘”J "\'fzi'it:;ﬁ:‘li‘l:lfi'x'x.,Sjovfgx:,t,l,‘,l;:‘:;:f unterhalb des einen Segels der Tricu-

pulm. spidalklappe. Aus der Aorta zweigen
sich drei groflere Arterienstimne in
der Richtung der oberen Korperteile ab. Rechter und linker Vorbof
kommunizieren durch das Foramen ovale. Aus dem linken Vorhof
kiénnen wir nicht unmittelbar in die Kammer gelangen. Die Kranz-
arterien ziehen in die Richtung des unterhalb der Tricuspidalklappe
ausgehenden und der Aorta entsprechenden Arterienstammes.  Der
Umfang der Aorta betrigt in der Hohe der Semilunarklappen 6 mm.
Die Pulmonalvenen miinden regelrecht in den linken Vorhof. Die Lungen
sind luftleer, cyanotisch, maBig 6dematds. Grolle Stanungsmilz. An-
gedeutete MuskatnufBleber, cyvanotische Nieren, Harnsiureinfarkte in
den Pyramiden. Allgemeine Cvanose. Keine Zeichen von Syphilis.

In unserem Falle ist also der rechte Vorhof erweitert, ebenso auch
die rechte Kammer. Durch das offene Foramen ovale kommuniziert
der rechte Vorhof mit dem engen linken Vorhof. Die Einmiindung
der Vena pulmonalis und der Hohlvenen ist regelmiBig. Die rechte
Kammer ist weit und die Tricuspidalklappe und die Papillarmuskeln
zeigen keine Verinderung. In die linke Wand der rechten Kammer
einschneidend sehen wir vine kleine, mit Blut gefillte spaltférmige,
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etwa reiskorngrofle Offnung, die bis zur Herzspitze verfolgt werden kann.
Dieser Teil wurde in Serienschnitten untersucht und die Unter-
suchung zeigte, daf3 diese Hohle weder mit den Vorhéfen noch mit der
rechten Kammer in Verbindung steht. Die Hohle ist mit Endothel be-
kleidet. entspricht der linken Kammer und enthilt Blut, welches wahr-
scheinlich aus den Thebesius-Venen dorthin gelangt ist. Nach diesen
Zeichen handelt es sich also in unserem Falle um eine Atresie des linken
atrio-ventrikuldren Ostiums, auBlerdem entspringt die Aorta aus der
rechten Kammer, und es ist ihr aufsteigender Teil verengt. Aorta und Ar-
teria pulmonalis sind nicht gekreuzt, die Arteria pulmonalis liegt links,
die Artoa rechts und neben der Pulmonalarterie. Die Aortenklappe.
welche keine Kranzaderdffnung aufweist, liegt nicht in der gewthn-
lichen hinteren Stellung, sondern ist nach rechts gedreht. Das Lumen
der Aorta ist eng, der Umfang betrdgt iiber der Miindungsstelle 6 mm,
der Ductus arteriosus ist also verengt. Bei der Unterschuung der
Coronarien fallt deren Lage auf. Unter normalen Verhiltnissen geht
die rechte Coronaria nach Abgabe des Ramus circumflexus dexter in
den Ramus descendens posterior iiber, die linke gibt zuerst den Ramus
descendens anterior ab, so dann den Ramus circumflexus sinister. In
unserem Falle gibt die rechte Coronaria zuerst einen Ramus circumflexus
dexter und einen Ramus descendens posterior, sodann eiten schwachen
Ramus descendens anterior ab, wihrend die linke Coronaria hinten
entspringt, einen Ramus circumflexus anterior und auf der linken Herz-
hilfte, der linken Kammer entsprechend, einen Ramus descendens anterior
abgibt.

Die Atresie der atrioventrikularen Ostien, besonders die des linken
Ostiums, ist eine sehr seltene Erscheinung. Donally beschreibt 12 Stenose-
fille, wihrend die Zahl der vollstindigen Atresien auf 18 geschitzt werden
kanun: die Zahl der genau untersuchten Fille ist jedoch bedeutend geringer.
nach Seriba sollen nur 8 solche Fille bekannt sein. Die veréffentlichten
Falle unterscheiden sich stark voneinander, das verbindende Glied ist
allein die rudimentire Entwicklung der linken Kammer, die so weit
gehen kann, daf sie nur als ein Spalt in der Wand der rechten Kamier
nachgewiesen werden kann, ferner das Fehlen der Bicuspidalklappe und
die vollkommene Atresie des linken atrioventrikularen Ostiums. Die
Falle mit Atresie des Ostium  atrioventriculare sinistrum sind die
folgenden:

Bei dem 3 Tage alten Neugeborenen von Bredt war der rechte Vorhof und die
rechte Kammer erweitert; durchléchertes Foramen aovale, normales Kammerseptum,
enger linker Vorhof und enge linke Kammer, letztere war kaum hirsekorngrof.
Die Aortenmindung war verschlossen, die Aorta ascendens verengt, der Ductus
arteriosus verschlossen.

Dudzus untersuchte die Leiche eines 7 Monate alten Mddchens. Neben Atresie
der Bicuspidalklappe fehlte das Kammerseptum und es konnte eine korrigierte

34*
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Transposition nachgewiesen werden. Der Ductus arteriosus war verschlossen, das
Foramen ovale offen. Er verdffentlichte den Fall als Cor triloculare biatriatum.

Just untersuchte ein Zwillingspaar. Der eine Fall war ein 12 Stunden lebendes
Midchen. Bei der Untersuchung des Herzens fiel das vollstindige Fehlen des
Sulcus interventricularis auf; der rechte Vorhof war weit, der linke eng, das Vorhof-
septum zur linken Seite gedringt, das Foramen ovale offen. Das linke Ostium
atrioventriculare und die Mitralklappe fehlten. Der Ductus arteriosus war offen,
die Aorta endete blind. Zwischen der linken Auricula und der vorderen Coronaria
war die Muskelwand der Kammer etwas vorgew6lbt, beim Einschnitt wurde ein
14 mm langer und 2 mm breiter mit Blut gefiillter Spalt gefunden, der der linken
Kammer entsprach. Just meinte, daB die scheinbar blind endende Aorta dennoch
mit der linken Kammer zusammenhéangt, da er die Anwesenheit des Blutes in der
Hohle nicht anders erkliren konnte. Nach 3 dnckeberg konnte auch bei vollkom mener
Atresie aus den Thebesius-Venen Blut in die spaltférmige linke Kammer geraten.

Der 2. Fall war der 7 Stunden lebende Knabe, bei dem ein erweiterter rechter
Vorhof und eine erweiterte rechte Kammer, ein offenes Foramen ovale, ein verengter
linker YVorhof und eine spaltférmige linke Kammer beobachtet wurde. Am Kammer-
septum befand sich ein subaortaler Defekt. Aorta und Arteria pulmonalis wiesen
zwei Klappen wuf. Der Isthmus der Aorta war verengt, der Ductus arteriosus offen.
AuBer diesen Anomalien wurde noch Wolfsrachen und Hasenscharte beoba.chtet.

Auch Minckebery beobachtete zwei Falle. Den 1. Fall veroffentlichte er als
Cor triloculare biatriatum. Weiter rechter, enger linker Vorhof, offenes, ein wenig
spaltformiges Foramen ovale. Linke Kammer eng, kaum nachweisbar. Verschlossene
Aortenmiindung. Das linke atrio-ventrikulare Ostium fehlt.

Bet dem 2. Fall war der linke Vorhof eng, die linke Kammer rudimentar, das
Foramen ovale offen; am membranendsen Teil des Kammerseptums befand sich ein
kleiner Defekt, das Ostium aorticam war verschlossen, die Aorta ascendens eng,
der Ductus arteriosus offen. Auch hier war die linke Kammer mit Blut gefiillt.
Er untersuchte beide Fille in Serienschnitten und in beiden Fillen verlor sich die
Aorta in einer Bindegewebsmasse. Diese Bindegewebsmasse wurde von rechts durch
die Muskulatur des Conus arteriosus dexter begrenzt. In dem zweiten — histologisch
mit dem ersten tibereinstimmenden — Falle war die linke Kammer mit Blut gefiillt;
er konnte auch den Ursprung dieses Blutes nachweisen, indem er in den Serien-
schnitten einen diinnen Kanal zwischen rechter und linker Kammer nachweisen
konnte.

Spolverini und Barbieri untersuchten einen 40tigigen Knaben. Bei dem
Siugling trat plotzliches Unwohlsein mit auffallender Cyanose auf. {ber der Tricus-
pidalklappe war ein lautes Gerdusch horbar. Der Saugling starb nach zunehmender
Dyspnoe. Die Sektion zeigte eine auffallende Erweiterung des rechten Vorhofs,
welche zu einer relativen Insuffizienz fithrte. Der linke Vorhof war eng, die Mitral-
klappe fehlte. Die Aorta ging von der rechten Kamuer aus, der Ductus Botalli
war dinn, das Foramen ovale offen. Am Kammerseptum wurde ein kleiner sub-
aortaler Defekt gefunden.

Sceriba untersuchte die Leiche eines totgeborenen Knaben. Rechter Vorhof
und rechte Kammer waren erweitert, die eine rechte Pulmonalvene ergieSt sich in
den rechten Vorhof. Die rechte Kammer enthielt zwei Papillarmuskeln. Stenose des
Pulmonalconus. Der linke Vorhof war eng, die linke Kammer klein; subaortaler
Defekt am Kammerseptum. Zweiklappige Aorta und Arteria pulmonalis. Reitende
Aorta. Zwischen dem linken Vorhof und der linken Kammer befindet sich ein starkes
Muskelbiindel, die Mitralklappe fehlt, das linke atrioventrikulare Ostium ist ver-
schlossen, der Ductus arteriosus weit.

Abbott beschrieb den Fall von Mclntosh. 5 Wochen alter Saungling. Die zwei-
zipflige Klappe fehlte. Die vier Pulmonalvenen miinden in den linken Vorhof.
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Verschlossenes Foramen ovale. Als einzige Ableitung fur das Blut des linken Vor-
hofs diente eine anomale Vene zwischen oberstem Teil des linken Vorhofs und der
Vena cava superior. Die Arteria pulmonalis war weit und kommunizierte mit
dem Ductus arteriosus. Enge, aus der rechten Kammer ausgehende Aorta. Wegen
der ungewdhnlichen Ableitung des Blutes des linken Vorhofs steht sein Fall einzig da.

Mit der Atresie des linken vendsen Ostiums derselben haben sich mehrere Forscher
beschiftigt. Nach Rokitansky wire eine primére Deviation der Septa die Ursache.
Auch Ménckeberg hat sich im gleichen Sinne geduBert und versuchte besonders
den haufig vorkommenden subaortalen Defekt zu erkliren. Normalerweise nihern
sich bei der Teilung des Ostium atrioventriculare commune die Ebenen des Vorhofs-
und des Kammerseptums dem Canalis auricularis und die beiden wachsen dann in
der Mitte des vorderen und hinteren Endokardpolsters zusammen. Ein einseitig
liegendes Septum fithrt zum Verwachsen von falschen Endokardpolstern und somit
zu einer abnormen Teilung. Nach Kiihne wiite die Ursache der Umstand, daB das
Ostium zur Seite gezogen wird, so daB eine mitrale Atresie anch bei normal herab-
wachsendem Vorhof-Kammerseptum entstehen kann und die oberhalb des Ostiums
entstehende YWucherung des Endothels wesentlich zur Erzeugung des Verschlusses
beitragen kann. Beninghoff nahm gegen die Minckebergsche Theorie Stellung;
nach seiner Auffassung wire diese unhaltbar, da das Septum von der Seite und nicht
von oben wichst, weshalb von einer solchen Deviation nicht die Rede sein kann.
Ein Teil der Forscher erwithnt auch einen entziindlichen Ursprung. Gegen eine
Entziindunyg spricht der Umstand, daB wir an der Stelle der verschlossenen Mitral-
klappe oft Muskelgewebe finden. Auch Bredi beschiftigt sich mit der entzindlichen
Genese und will einer solchen — in der Annahme, daB im intrauterinen Leben sich die
Entziindung auch auf die Muskulatur erstreckt — auch einen Platz einrdumen;
allerdings gibt er auch zu, daB dieser Standpunkt beim gréBten Teil der Fille
unhaltbar ist. Er faft die mitrale Atresie als eine Teilerscheinung des allgemeinen
teratogenetischen Prozesses auf, in welchem die Wachstumspotenz der einzelnen
Herzteile voneinander unabhingig und die gegebenenfalls nachweisbare Ver.
engerung der groflen GefiBe nur eine Begleiterscheinung einer umschriebenen Wachs-
tumshemmung des Canalis auricularis sein sollte. Scribe hilt die Deviationstheorie
fiir richtig, er bemerkt jedoch, da die abnorme Wachstumsrichtung des Vorhof-
septums oft nicht zu erkennen ist. da der auffallend vergroBerte oder verkleinerte
Vorhof zu Irrtiimern fiithren kann, er weist aber auch darauf hin, da3 haufig Fille
vorkommen, bei welchen eine Septumdeviation ohne Atresie des vendsen Ostiums
besteht. Scriba erwihnt auch, dafl an der Vorhof-Kammergrenze oft (mit Deviation
und Atresie oder auch ohne letztere) dem Foramen primum entsprechend ein be-
trichtlicher Defekt sichtbar ist, manchmal nur eine sichelformige Leiste von Kammer-
septum iibrig bleibt. die gar nicht geniigen wiirde, um — im Sinne der Theorie M énrke-
bergs — das Ostium atrioventriculare zu verschlieBen.

Kine viel diskutierte Frage ist auch der Zusamimenhang der mitralen Atresie,
der Stenose des Aortenostiums und des eventuell vorhandenen Kammerseptum-
defektes. Nach Herxheimer wire dieser Zusammenhang nur ein scheinbarer, da die
Entwicklung der Kammersepta nur in der 4. Woche erfolgt und auch die grofen
Gefille in der gleichen Zeit gebildet werden, also die gleiche Ursache, die die Ent-
wicklung des Kammerseptums stort und die Atresie des linken vendsen Ostiums
erzeugt, auch die Stenose des Aortenostiums verursachen kann. Die umschriebene
Wachstumshemmung, die die Atresie erzeugte, kann auch zur Hypoplasie des ent-
sprechenden Herzteiles fithren, es liegt jedoch viel ndher, auf der Hand, da8 diese
funktionellen Ursprungs ist, da z. B. im Falle einer mitralen Atresie die linke Kammer
sozusagen vollstindig aus dem Kreislauf ausgeschaltet ist und hypoplastisch bleibt.
Im Falle einer Deviation ist der subaortale Defekt verstindlich, wenn das Bulbus-
septuin nicht in der iblichen Weise mit dem Kammerseptum, sondern seitlich von

Virchows Archiv.’ Bd. 309, 34a
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diesem mit der Kammermuskulatur verwichst. Im allgemeinen ist das zur hypo-
plastischen Kammer gehorende Blutgefa eng (Bredt, Minckeberg), es kommen
aber auch Falle mit normal weiten oder erweiterten GefaBen vor (Dudzus, Scriba).
Nach Scriba geht die Weite der Arterien und die Lage der Bulbus-Truncusstimme
dem Vorkommen und mit der Groe des subaortalen Defektes parallel. So ist bei
Atresie des Aortenostiums und bei verengter Aorta descendens der Septumdefekt
gewohnlich klein oder fehlt vollstindig, wahrend er bei weiter Aorta betrdachtlicher
ist, da im Falle einer engen Aorta auch das Bulbus-Truncusseptum in der gleichen
Richtung (im gegebenen Falle nach links) verschoben ist, wie das Kammerseptum,
8o daB ihr Verwachsen begreiflicher ist als im Falle einer weiten Aorta. Nach Dudzus
sollen Atresie und Septumdefekte nicht voneinander abhdngig sein; nach seiner
‘ Ansicht wiirde der scheinbare Zusammen-
hang darauf beruhen, dafl in der friih-
embryonalen Zeit die Entwicklung der
beiden zeitlich beiliufiy zusammenfallt,
so dafl diejenige Ursache, die die eine
MiBbildung bedingt, auch die iibrigen
Apnomalien verursachen kann; er nimmt
deshalb nur einen zeitlichen, nicht aber
einen ursichlichen Zusammenhang solcher
multipler Entwicklungsfehler an. Heute
steht die Deviationstheorie im Vorder-
grund. Das Vorhof-Kammerseptum ist
seitlich verschoben, die gemeinsame
Héhle ungleichmaBig aufgeteilt. Das in
falscher Richtung wachsende Kammer-
septum kann sich mit dem normal ge-
richteten Truncusseptum oft (aber nicht
immer) nicht vereinigen, so daf auf diese
Weise der oft beobachtete Entwicklungs-
\7 defekt entstehen kann.

Bei der Untersuchung der Transposi-

Abb. 11. Ursprung und Verlauf der Cor-  ignsfijle wurde ziemlich oft auch eine
onararterien Fall 3. . Aorta, P Art.

pulm., I Raraus desc. ant. dest., 2 Ramus  Lransposition der Kranzgefalle festge-
circ. dext., 3 Ramus desc. post., ¢ Ramus  stellt. Diese kann total oder partial sein;
circ, sin., 5 Ramus desc. ant. sin. am haufig stenentspringen die Rami des-
cendentes, der rechte Ramus circularis,
sodann der linke Ramus circularis an regelwidriger Stelle. Bei der Detorsion dreht
sich der rechte Sinus nach links und hinten, die aus ihm ausgehende Kranzarterio
gelangt in die Nihe des Ramus descendens anterior der linken Coronaria, letztere
entfernt sich also vom linken Sinus und niahert sich dem GefiiBBgebiet des rechten
Sinus. Zugleich dreht sich der linke Sinus nach hinten und nach rechts, entfernt
sich vom Ramus descendens anterior und nahert sich dem Ramus descendens
posterior. Bei der herabgesetzten oder vollkommenen Entwicklung der Detorsionen
kann eine partielle oder totale Transposition der Gefifle entstehen.

In unserem Fall (Abb. 11) gibt die rechte Coronaria zuerst einen Ramus circum-
flexus dexter, einen Ramus descendens posterior und dann einen schwachen Ramus
descendens anterior ab, wihrend die linke Coronaria hinten entspringt, einen Ramus
circumflexus simister und auf der linken Herzseite der linken Kammer entsprechend
einen Ramus descendens anterior abgibt.

Znisammenfassung. Untersuchung eines 36 Stunden lebenden Knaben.
Es wurde beim Einschnitt in die linke Wand der erweiterten rechten
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Kammer die spaltférmige, mit Blut gefillte und vollkommen abgeschlos-
sene, mit dem linken Vorhof nicht kommunizierende linke Kammer
gefunden. In der rechten Kammer ist die Tricuspidalklappe zu erkennen,
wihrend in der linken Kammer die Bicuspidalklappe fehlt. Die Aorta
entspringt der rechten Kammer, sie liegt rechts und etwas vorne und ist
auffallend eng. Der rechte Sinus Valsalvae ist nach vorne geriickt;
der Ramus descendens anterior geht aus ibm aus, wihrend der linke Sinus '
hinten liegt und einen kleinen schwachen Ramus desdencens abgibt. Der
Ductus arteriosus ist weit. Die tibrigen Organe der Frucht zeigen keine
Veranderung.
4. Fall.

Unser 4. Fall entstammte der Zwillingsschwangerschaft einer I11.-Para.
Der eine der eineiigen Zwillinge wog 2200 g, der andere 1210 g. Die erste
reife Frucht weiblichen Geschlechts
war gut entwickelt; Mutter und
Tochter verlielen das Krankenhaus
in gesundem Zustand. Das 2. Kind
war ein totgeborener, unreifer An-
encephalus weiblichen Geschlechts.
Der Hirnschidel fehlt vollstandig, der
Gesichtsschidel ist hinten auf einem
41/, %5 cm groBen Gebiet mit einem
livid-roten membrandsem Gebilde
bedeckt. Cheilognathopalatoschisis.
Die Spaltung der Oberlippe setzt
sich links von der Nasenscheidewand gy, 12, Diagramm Fall 4. 7 Atrium
bis zum Rachen fort. Der linke dextr., 2 A'n'ium sin., ‘-')' V(fnbl‘]'c\l]‘_ls
Daumen fehlt. In der Dammgegend 3‘,’;“,?;;;1;‘ 5S§?§;\i c,i;ionpﬂ;zm;m\f-tjﬁl
miindet Urethra, Vagina und Rec- teria carotis dext., § Arteria subclavia

R X TR R . dext., ¥ Arcus aortae, S Vena eava sup.
tum in eine gemeinschaftliche Off- sin. persistens.
nung. Die Wirbelsiule ist in ihrer :
ganzen Linge nach rechts konvex verbogen. Die linke Lunge ist rudi-
mentdr, haselnufigrol und besteht aus einem groBen Lappen. Die
rechte Lunge ist regelwidrig ausgebildet, der Oberlappen wird durch
eine tiefe Furche in zwei Teile geteilt. Die Lungen sind luftleer, aus-
geschnittene Stiicke gehen im Wasser unter. Aus der rechten Herz-
kammer geht ein gemeinsamer Truncus artetiosus. aus (Abb.12),
welchem unmittelbar oberhalb der Semilunarklappen die beiden Art.
pulmonales, die linke Art. anonyma, die rechte Carotis, die rechte
Arteria subclavia entspringen; danach zieht der Aortenbogen tiber den
rechten Bronchus geneigt auf der rechten Seite, der Aorta descendens
entsprechend nach unten. Im Truncus sehen wir drei Klappen, von
welchen die eine hinten, die beiden anderen vorne liegen. Die hintere
Klappe mift 6 mm, die linke vordere 8 mm, die rechte vordere nur 4 mm.
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Von der hinteren Klappe gebt eine Kranzarterie aus, die auf der linken
Seite der linken Kammer in einen linken und rechten Ast geteilt abwirts
zieht. Der rechte Vorhof ist bedeutend gréBer als der linke; die Miin-
dungsstelle der Vena cava superior und inferior ist regelmaflig. Der
Sinus coronarius ist klaffend, durch diese Offnung gelangen wir in ein
mittelgroBes Gefifllumen, welches in der Wand des linken Vorhofs
in der Richtung der linken Seite des Halses zur Vena jugularis zieht.
Dieses Blutgefdll wiirde der persistierenden Vena cava superior sinistra
entsprechen. Der linke Vorhof ist rudimentdr, die 4 Pulmonalvenen
ergielen sich regelmaBig in den Vorhof, und es ist auch die linke Auricula
erkennbar. Zwischen den beiden Vorhifen sehen wir im Septum das
weite Foramen ovale. Die rechte Kammer ist groB und bildet einen grof3en
Teil des Herzens; es sind sowohl die Tricuspidalklappen wie auch die
Bicuspidalklappen gut erkennbar. Die linke Kammer ist rudimentar.
Zwischen den beiden Kammern ist tiberhaupt kein Septum sichtbar,
und der gemeinsame Truncus geht deutlich sichtbar von der rechten
Kammer aus. Auch an den iibrigen Organen der Frucht sehen wir
mehrere MiBbildungen. Die linke Niere und die linke Arteria renalis
fehlt. Die rechte Niere ist grofer als normal, ihr Pyelon weit, der
Ureter notizbuchbleistiftdick, geschlingelt, der untere Teil verengt,
jedoch mit einer Borste sondierbar. Die Urethra ist 3 cm lang, ihr
Lumen eng. Die Linge der Scheide betrigt 4 cm, ihr Umfang 23 cm.
Das Rectum miindet mit der Urethra und der Scheide zusammen in der
Vulva. Der Uterus ist 3 cm lang, bleistiftdick. Magen und Dérme
entbalten keine Luft. Zeichen von Syphilis waren nicht nachweisbar.

Im Schrifttum wurden bisher 14 sichere Fille von Truncus commnunis
persistens verosffentlicht.

Der Fall von Buchanan betraf ein Madchen von 6%/, Monaten. Der gerneinsame
Truncus ging oberhalb des am oberen Teil des Kammerseptums liegenden Septum-
defektes aus; der gemeinsame Truncus hatte drei Klappen, von welchen die groflere
rechtsseitige_ Klappe aus zwei Klappen zusammengeschmolzen schien. Aus deren
Tasche gingen auch beide Kranzarterien aus. Die beiden Lungenschlagadern

gingen aus verschiedenen Stellen des Truncus aus. Der weitere Verlauf entsprach
einer nach rechts verlagerten Aorta.

Pre:ff beobachtete Truncus arteriosus communis am Herzen eines 9 Stunden
alten neugeborenen Madchens. Auch hier befand sich unterhalb des Truncus ein
Septumdefekt der Kammer. Der gemeinsame Truncus besafl 4 Klappen: 2 vordere
und 2 hintere. Aus den beiden linksseitigen Taschen gingen 2 Kranzarterien
aus. Der linken Hilfte des Truncus entsprangen die beiden Lungenschlagadern,
die linke Arteria subclavia, aus der rechten Hilfte beide Art. carotis comm. und die
rechte Arteria subclavia. Der weitere Verlauf entsprach der normalen Aorta des-
cendens.

Wenner beobachtete diese secltene MiBbildung in 2 Fillen. Seine erste Mit-
teilung betraf ein 3tigiges neugeborenes Midchen. Der gemeinsame Truncus
ging auch hjer oberhalb des Defektes des Kammerseptums aus beiden Kammern
aus, besafl 3 Klappen und die beiden Coronararterien gingen aus den beiden vorderen
Taschen aus. Offeues Foramen ovale. Die beiden Pulmonalarterien gingen von
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besonderen Stellen des Truncus aus, der weitere Verlauf entsprach einer normalen
Aorta descendens.

In seinem 2. Falle handelte es sich um ein 2!/, Tage altes neugeborenes Miadchen.
Die beiden Vorhdfe kommunizierten durch das weite Foramen ovale. Der linke
Vorhof war rudimentir, es ergossen sich in ihn die 4 Pulmonalvenen, der Vorhof
konnte jedoch in der Richtung der Kammer nicht sondiert werden. Der rechte
Vorhof war weit, die Miindungsstelle der Vena cava sup. und inf. regelmifig. Durch
den kiaffenden Sinus coronarius gelangt man in die persistierende Vena cava
superior. Die Kammer ist gemeinschaftlich, die Tricuspidalklappe gut erkennbar.
Der gemeinsame Truncus geht von der gemeinsamen Kammer aus, enthalt 3 Klappen
und geht nach Abzweigung des gemeinsamen Lungenschlagaderstammes im Bilde
einer normalen Aorta descendens nach unten weiter. Aus der hinteren Tasche
geht die einzige Kranzarterie aus, die ihrem Verlauf nach der rechten Arteria coro-
naria entspricht.

Wirth teilt den Fall eines ljihrigen Knaben mit. Unter der linken hinteren
Klappe des gemeinsamen Truncus befindet sich ein Kammerdefekt; es waren
3 Klappen nachweisbar: aus der rechten vorderen und aus der hinteren Tasche ging
je eine Kranzarterie aus. 1Y/, em oberhalb des Ostiums entspringt die linke Lungen-
schlagader, der weitere Verlauf des Truncus entsprach einer nach rechts verlagerten
Aorta. Am Anfang der Aorta ascendens zogen zwei diinne Aste zur rechten Lunge
(zwei Arteriae bronchiales). Weites Foramen ovale.

Hilse beobachtete diese seltene Anomalie bei der Sektion eines 18jahrigen
Madchens. Oberhalb des Kammerseptumdefektes, sozusagen auf heiden Kammern
reitend, geht der gemeinsame Truncus aus, der 3 Klappen aufweist und aus der
vorderen und rechten hinteren Tasche je eine Kranzschlagader ausgeht. Die Arteria
pulmonalis fehlt, es ging nur vom Anfangsteil der Aorta descendens je ein Bronchial-
ast zu bheiden Lungen.

Klemke fand bei einem 2ljihrigen, an einem Unfall gestorbenen Manne einen
persistierenden Truncus, der aus beiden Kammern ausgehend auf dem Kammer-
septumdefekt ritt. Es waren 3 Klappentaschen von iitbernormaler Grsfle am Anfangs-
teil des Truncus sichtbar, und dus der vorderen und linken Tasche ging je eine Arteria
coronaria aus. Die Lungenschlagadern gingen aus verschiedenen Stellen des Truncus
aus. Der weitere Verlauf des Truncus entsprach der normalen Aorta descendens.

Der 1. Fall von Stegmund betraf eine 33jahrige, an Lungentuberkulose leidende
Frau. Es waren 3 Klappentaschen sichtbar, aus den beiden vorderen Taschen gingen
die beiden Kranzarterien aus. Vom Arcus ziehen 3 Bronchialarterien zu den Lungen;
der weitere Verlauf des Truncus entsprach einer nach rechts verlagerten Aorta
descendens.

In seinem 2. Falle handelte es sich um ein 12 Tage altes Madchen, bei welchem,
wie im 1. ¥alle, der Truncus eine reitende Stellung tiber dem Defekt des Kammer-
septums einnahm. Cher den 3 Klappentaschen gehen die beiden Arteriae pulmonales
aus, der weitere Verlauf war normal. Die Arteriae coronariae gingen aus der rechten
und linken Tasche aus.

Zimmermann konnte einen persistierenden Truncus bei einem 23jihrigen an
Unfallsfolgen gestorbenen Manne beobachten. Auch dieser reitet auf dem gewdhnlich
vorhandenen Kammerseptumdefekt, besitzt 3 Klappen mit einer Kranzader-
miindung in der vorderen und hinteren Tasche. Der Verlauf des Hauptstammes
ist normal, von der konkaven Fliche des Bogens zieht ein Ast zur linken Lunge,
wihrend aus dem descendierenden Teil die zur rechten Lunge ziehenden Bronchial-
arterien und die normalen Aste des Aortenbogens ausgehen.

Feller verstfentlichte 4 Fille. Im 1. Falle beobachtete er die seltene MiBbildung
bei einem 2 Tage alten Mdchen. Der gemeinsame Truncus enthielt 4 Klappentaschen,
in welchen trotz der fetalen Endokarditis die aus der rechten vorderen und linken
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hinteren Tasche ausgehenden Kranzarterien nachweisbar waren. Unterhalb der
hinteren Klappen war ein Kammerseptumdefekt nachweisbar. Die Arteria pulmonalis
entspringt mit einem gemeinsamen Stamm, teilt sich dann in zwei Aste. Die weiteren
Aste und der weitere Verlauf war normal und zeigte das Bild einer nach rechts
verlagerten Aorta.

Seinen 2. Fall beobachtete er bei einem mehrere Monate alten Siungling. Der
Truncus war hier nur ein partieller; aus dem stirkeren Hauptast gehen die Lungen-
schlagadern aus und die Fortsetzung geht dem Ductus Botalli entsprechend in die
auf der linken Seite befindliche Aorta descendens iiber. Der Nebenstamm ist
schwiicher; aus ihm gehen die Gefifle des Aortenbogens aus, sodann miindet auch
dieser in die Aorta descendens. Am Kammerseptum war auch hier ein Defekt
nachweisbar, und aus den beiden hinteren der 3 Klappen entspringt je eine Xranz-
arterie.

Sein 3. Fall war ein 1 Woche alter Knabe. Hier beobachtete er eine totale
Persistenz des Truncus. Das gemeinsame arteriése Ostium enthielt 3 Klappen,
aus den beiden hinteren gingen die beiden Coronararterien aus. Auf der hinteren
rechten Klappe zeigt eine Falte die Zusammenschmelzung der urspriinglich doppelten
Tasche an. Die beiden Lungenschlagadern entspringen getrennt, auch die GefiBe
des Arcus gehen in normaler Reihenfolge ab.

Der 4. Fall betraf ein 2!/, Monate altes Madchen, deren Eltern an Herzfehler
litten. Am partiellen gemeinsamen Truncus konnte er, infolge fetaler Endokarditis
teilweise verschmolzene Klappen beobachten; aus der rechten vorderen und aus der
Commissur der heiden hinteren geht eine Kranzarterie aus. Unterhalb der beiden
hinteren Klappen ist ein Defekt am Kammerseptum sichtbar. Die beiden Lungen-
schlagadern entspringen gemeinschaftlich, die linke Lungenschlagader steht durch
den Ductus Botalli mit der in normaler Weise links absteigenden Aorta descendens
in Zusammenhang.

In unserem Falle beobachteten wir einen totalen persistierenden Trun-
cus, der aus der rechten Kammer ausgeht. Unter den bisherigen Be-
obachtungen wurde nur in zwei Fillen (Preif und der 3. Fall von Feller)
ein aus der rechten Kammer ausgehender gemeinsamer-Truncus gefunden,
sonst geht er gewdhnlich oberhalb des Kammerseptumdefektes, quasi
in reitender Stellung, aus beiden Kammern aus. In unserem Falle war
das Septum zwischen den beiden Kammern gar nicht entwickelt. Die
linke Kammer war klein und atrophisch, ebenso auch der linke Vorhof,
die Bicuspidalklappe und auch die Tricuspidalklappe war gut erkennbar.
Von den 3 Klappen des gemeinsamen Truncus liegt die eine hinten,
die beiden anderen vorne, die hintere ist bedeutend kleiner als die beiden
anderen, und die daraus entspringende Coronaria entspricht threm Ver-
laufe nach der linken Arteria coronaria. Der gemeinsame Truncus gibt
die beiden Pulmonalisiiste abgesondert ab, zwischen diesen die linke
Anonyma, setzt sich dann nach Abgabe der rechten Carotis und Sub-
clavia nach Uberbriickung des rechten Bronchus nach rechts ziehend
im Bilde der Aorta descendens fort.

Der Truncus persistens communis kann total oder partial sein. Partial
ist er, wenn die Pulmonalisiste mit gemeinsamem Stamm aus dem
Truncus ausgehen und total, wenn sie einzeln entspringen. Zur Ent-
stehung des Truncusseptums miissen 3 Bedingungen erfiillt werden:
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1. Bildung eines Septum aortico-pulmonale,
2. Bildung eines proximalen Bulbuswulstes,
3. Bildung eines distalen Bulbuswulstes.

Tritt irgendeine Stérung in der Entwicklung dieser drei Septa auf
(auch aus dem Verwachsen der proximalen und distalen Bulbuswiilste
entsteht ein Septum), so entstehen verschiedene Grade der Entwicklungs-
anomalien. Beim Fehlen aller drei Bestandteile entsteht ein Truncus
persistens communis totalts mit grolem Kammerdefekt. Ist das Septum
aortico-pulmonale vollkommen oder teilweise entwickelt, der proximale
und distale Bulbuswulst dagegen nicht typisch, so entsteht ein Truncus
persistens partialis, bei welchem der Nebenstamm, aus welchem die
Pulmonalgefife ausgehen, gewdhnlich viel schwécher ist als der Haupt-
stamm, welcher in seinem weiteren Verlaufe der Aorta descendens ent-
spricht. Fehlt nur der proximale Bulbushdcker, so sehen wir nur am
oberen Teil des Septum ventriculorum einen Defekt neben normalem
Ursprung von Aorta und Pulmonalis, oder es entsteht eine Stenose oder
Atresie irgendeines arteriellen Gefiflstammes neben geschlossenem Sep-
tum. Bei dem totalen Truncus persistens finden wir gewohnlich einen
groBen Kammerdefekt, der sich jedoch nicht auf die ganze Pars mem-
branacea erstreckt; dies spricht dafiir, daBl am Verschlielen des atrio-
ventrikuliren Septum nicht nur das Bulbusseptum, sondern auch die ver-
wachsenen Xndothelpolster teilnehmen. Die Entwicklung des Septum
aorticopulmonale ist ziemlich kompliziert. Zwischen dem 6. und 4. Bran-
chialbogen entsteht eine spornférmige Scheidewand, die als Septum
aorticopulmonale nach unten zu wichst und mit dem ans dem distalen
Bulbuswulst gebildeten Septum zusammenschmilzt. Wird der fragliche
Branchialbogen obliteriert, so bildet sich keine Scheidewand zwischen dem
4. und 6. Bogensystem und die erste Anlage des Septum aorticopulmonale,
der Sporn zwischen dem 6. und 4. Bogen, bleibt wegen der Obliteration
der Pulmonalishégen in seiner Entwicklung zuriick. Zur Entstehung eines
totalen Truncus persistens ist auch eine Entwicklungsstérung des distalen
Bulbusseptums nétig. Wie wir bei den fritheren Fillen gesehen haben,
entwickeln sich in dem distalen Bulbusteil eigentlich 4 Wiilste; Serien-
schnitte von Schweineembryonen haben gezeigt, dal der 1. und 3. Wulst
gréBer ist als der 2. und 4. Durch das Verwachsen der Wiilste entsteht
das distale Bulbusseptum. Bleibt wegen der mangelhaften Wachstums-
energie die Verschmelzung der einander gegeniiber liegenden 1. und
3. Wiilste aus, so entsteht ein Defekt des distalen Bulbus septums. Die
Ebene der Semilunarklappen liegt in der Beriithrungslinie der distalen
und proximalen Wiilste, die Klappen selbst entstehen aus dem proximalen
Teil der distalen Bulbuswiilste. Bei der Mebrzahl der beobachteten Fille
wurden im Truncus nur 3 Klappen gefunden. Ein Teil der Forscher erklirt
dies damit, da von Anfang an nur die Anlagen von 3 Wiilsten vorhanden
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waren, heute herrscht jedoch eher die Verschmelzungstheorie. Letztere
wird dadurch unterstiitzt, dafl die 3 Klappen, wie auch in unserem
Falle, nicht gleich groB sind und manchmal sogar auch eine kleine Teilungs-
furche die Stelle der Verschmelzung anzeigt. Gewohnlich schmilzt der
3. Wulst mit den ibrigen zusammen; die urspriingliche Stelle der Wulst
kann gewohnlich aus den Ursprungsstellen der Kranzgefifle berechnet
werden.

Noch interessanter wird unser Fall durch das Vorkommen der
unter 14 Fillen nur zweimal gefundenen Vena cava superior per-
sistens. Unter den im embryonalen Alter im Inneren des Korpers
verlaufenden Venen miindet die Vena cardinalis anterior und posterior
mit einem gemeinsamen Stamm, dem Ductus Cuvieri, ins Herz; dieser
liegt anfanglich quer, gelangt spiter jedoch in eine vertikale Lage und
bildet sozusagen eine Fortsetzung der Vena cardinalis anterior. Spiter
entwickelt sich eine Asymmetrie der Venen der heiden Korperhilften.
Der rechte Ductus Cuvieri wird atrophisch, die Venen der linken Korper-
hilfte ergieflen sich im Wege einer Queranastomose (Vena anonyma
sinistra) in den rechten Ductus Cuvieri und erweitern diesen. Aus dem
derart erweiterten Ductus Cuvieri entsteht die rechte Vena cava superior,
withrend die Uberreste des atrophischen linken Ductus Cuvieri, die
Vena obliqua Atrii sinistri und der Sinus Coronarius die eigenen Venen
des Herzens aufnehmen. In unserem Falle gelangen wir durch den klaf-
fenden Sinus coronarius in ein in der Wand des linken Vorhofs verlaufen-
des weites Gefallumen, welches Gefifl in der Richtung der linken Vena
jugularis fithrt, also zweifellos mit der persistierenden linken Vena cava
superior identisch ist.

Zusammenfassung. Untersuchung der Leiche eines totgeborenen, aus
einer Zwillingsschwangerschaft entstammenden Maidchens. An der
Leiche wurde eine Anencephalie, ein Fehlen der linken Niere, eine Kloaka,
ferner eine schwere Entwicklungsstérung des Herzens beobachtet. Im
Herzen sehen wir neben einem rudimentdren linken Vorhof und linker
Kammer einen erweiterten rechten Vorhof und eine mdichtige rechte
Kammer. Zwischen den beiden Kammern hat sich kein Septum ent-
wickelt, die Bi- und Tricuspidalklappen sind jedoch deutlich erkennbar.
Von der rechten Kammer geht ein gemeinsamer Truncus arteriosus aus,
der die beiden Lungenschlagadern ecinzeln abgibt, sodann nach links
die Arteria anonyma, nach rechts die Arteria carotis und Arteria sub-
clavia und dann in einem nach rechts geneigten Bogen in die Aorta des-
cendens iibergeht. Das gemeinsame Ostium arteriosum ist mit 3 Klappen
versehen: eine hintere und zwei vordere. Die rechte vordere Klappe ist
bedeutend kleiner als die beiden anderen. Aus der hinteren Tasche ent-
springt eine einzige Kranzarterie, die — nachdem sie einen Ast nach rechts
abgegeben hat — am linken Rand der linken Kammer hinabzieht. Vom
Halsteil der linken Korperhilfte fiihrt ein mittelgroBes BlutgefiB der
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Hinterwand des linken Vorhofs entlang durch die Mindung des Sinus
coronarius in den rechten Vorhof. Dieses Gefill entspricht der per-
sistierenden linken Vena cava superior.
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