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Beitriige zu den )Iiflbildungen des Herzens. 
Von 

Dr. P. Bizza. 

Mit 12 Abbildungen im Text. 
(Eingeffangen am 27. Mai 1942.) 

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

Die Mil~bildungea des Herzens bilden den am besten durchforschten 
Tell der Entu-ickhmgsanomalien. Das Interesse der folgenden 4 Fs 
besteht in dem gemeinschaftlichen Vorkommen yon mehrcren, verhs 
mitBig seltenen Anomalien. 

1. Fall. 
In  unserem 1. FalIe handelte es sich um die totgeborene macerierte 

mSnnliche Frucht  einer IV.-Para. Aul~er einer Frfihgeburt konnten  
in der  Vorgeschichte der Mutter weder die Geburten noch das Vc:ochen- 
bet t  betreffende l-r festgestellt werden. Die gegenw~i,rtige 
Schwangerschaft verlief ohne St6rung, sie wurde 3mal ~rztlich untersucht.  
Bei der Aufnahme sag*~e die Mutter aus, dab sic seit cinem Tage keine 
Fruchtbewe~oalng spiirt; der Blasensprung erfolgte au{~erhalb der Anstalt .  
Wa.IR. negativ. Bei der Aufnahme wurden keine fetale HerztSne 
geh6rt. Protrahierte Geburt; es wird eine 5860 g schwere, 61 cm lange, 
einen Sch~delumfang vor/ 35 cm aufweisende macerierte ]~rucht m~nn- 
lichen Geschlechts geboren. :Die Mutter ist fieberfrei und wird nach glatt  
verlaufendem Wochenbett  entlassen. 

Sel~tionsbe]und. Das macerierte Epithel 15st sieh ab. Es zeigen auch 
die Orgaue eine mittelm/~ige Macerationserweichung. Die Lungen sind 
luftleer. ])as Herz bildet einen schlaffen Sack, dessen Ma~e der L~nge 
nach 8 era, im Querdurchmesser 6 cm, in der Dicke 3,5 cm betragen.  
Dem Verlauf des Suicus coronarins entsprechend teilt sich das I-Ierz 
in ein grSBeres linkes und ein kleineres rechtes Herz, alas rechte Herzrohr  
ist gTSl~er, als das linke, beide VorhSfe sind welt. Beim Aufschneiden 
schen wir eine gemeinsame--~-gBer e Herzkammer,  das Sep_t}:tm yentr i-  
c~florum fehlt voIlst~ndig (Abb. 1). Wit sehen zwei Zipfelklappen; die 
eine liegt vorne, die andere hinten. Die SehnenfSden ffihren zu zwei 
Papillarmuskeln, unter welchen der vordere aus 3 Zylindern besteht .  
Unmit te lbar  v_or (_ind 0berhalb der vorderen Zipfelklappe entspring-t dic 
Pulmonalarterie, deren Umfang oberhaib der drei Halbmondklappen 
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30 mm betr/igt. Aus dem Haup t s t amm der Pulmonalis zieht je eine 
Lungenschlagader zu den Lungen. Oberhalb dieser Teilung setzt sich 
dieses :Blutgef~] mit  einem Umfang von 20 m m  in die 16 mm im Umfang 
messende Aorta thoracalis fort, die durch die Intervertebralarterien und 
dutch die anatomische Lage identifiziert werden karm; rechts yon der 
Arteria pulmonalis liegt die Aorta, deren Umfang oberhalb der drei Semi- 
lunarklappen 15 mm betrs Die MiindungssteUen der Coronararterien 
sind erkennbar. Aorta und Pulmonalarterien sind nicht gekreuzt. Nach 
einem Verlauf yon etwa 20 mm teilt sieh die Aorta in die Arteria anonyma, 
carotis und subclavia. Nach dieser Teilung karm die Aorta selbst als 
dilnner Strang nieht weiter in der 
Richtung der Aorta thoracica ver- 
folg~ werden. Die Aorta entspringt 
der gemeinsamen groBen Kammer ,  
jedoch aus einem/s Muskel- 
conus, der.rechts und. vor der vor- 
deren Zipfelklappe ausgeht und 
dutch eine 0ffnung (Diameter etwa 
15 ram) mit  der gemeinsamenKam- 
mer kommuniziert.  Zwischen Aorta 
und Arteria pulmonalis befindet 
sieh einr ~Iuskehculst, welcher 
der Crist~t supraventricularis ent- 
spricht, w/ihrend links v o n d e r  
Arteria puhnonalis ein kleiner 

R V L 
A b b .  1. D i a g r a m ] n  Fa l l  1. 1 A o r t a .  2 A r t e r i a  
p u l m o n a l i s .  3 A r t e r i a  anon.~-ma, 4 Ar te r i a .  
c~trotis s in . ,  5 A r t e r i a  s u b c l a v i a ,  6 D u c t u s  

Bo ta l l i ,  7 : k o r t a  desc . ,  3 Foramcn ovalc. 

dfinner Wulst sichtbar ist, wahrscheinlich dcr L~berrest des vorderen 
Septums. Vena cava superior und inferior liegen norma.1. Der reehte 
Vorhof ist weit und besitzt eine auffallcnd starke Muskelwand; er mfindet 
unmittelbar neben dem muskulSsen Bulbus des Aortenursprunges in 
das gemeins~une venSse Ostium. Die Wand des linken Vorhofes ist mem- 
branSs, er enths die Miindimgsstellen der beidea Pulmonalvenen und 
schlieBt sich unmittelbar hinter den beiden hinteren Zipfelklappen 
an das gemeinsame venSse Ostium an. Zwischen den beiden Vorhbfen 
befindet sich eine membranSse Lamelle, auf welcher eine bohnengro{le 
ovale 0ffnung erkennbar ist. Die Auricula des linken Vorhofs ist lang 
und gedehnt, die des rechten breit. AuBerdem bildet der rechte Vorhof 
oberhalb der hinteren Zipfelklappe einen 2,5 cm groBen I~ezeB in der 
Hinterwand des linken Vorhofes. Cyanotische Organe. Keine Zeiehen 
yon Syphilis. 

In  diesem Falle konnten wit" eine ganze t~eihe yon Entwicklungs- 
~momalien beobaehten, und zwar: 

1. Eine regelwidrige Lage der Aort~ und der Arteria pulmonalis. 
2. Fehlen des Kammerseptums,  Ostium atrio-ventriculure comnmne. 
3. Fehlen des Aortenbogens. 
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Zu 1. Diese Gruppe der Herzver'~nderungen ist seit mehr als 
150 Jahren b e k a ~ t  und es haben sich zahlreiche Forscher sehr ein- 
gehend damit beseh~ftigt. Nach Wilhelm Doerr hielt ein Tell der 
Forseher (C. Heine 1861, C. Rokitanslcy 1875, C. A/3mu[3 1877, J. Orth 
1880, A. Keith 1905) diese Ver~ndertmgen ffir Entwicklungshemmungen, 
ein ~nderer Teil (H. Meyer 1875, Th. B. Peacock 1866) ffir Folge- 
erscheinungen prim~rer entzfindlicher Vorg/inge. Me. Gillavry (1896) 
und R. Benec'ke (1920) betonten zwar die Bedeutung der h/imodynamischen 
K r ~ ,  es waren jedoch Spitzer (1919) und J. L. B,remer (1928) die dan 
form~tiven EinfluB der h~modyn~mischen Faktoren auf die Entwicklung 
des Herzens erkanntea und, obwohl vorher bere[ts Meckel und Grainger, 
sp/~ter Keith (1919) die Phylogenese berficksichtigt hatten, war dennoeh 
Spitzer der erste, der dan Ursprung der Aorta aus der rechten un(t der 
Arteria pulmonalis ~us der linken Kammer, also die sog. Transposition 
mit der phylogenetischen Entwicklung in Zusammenhang braehte und 
dadurch anseheinend verschiedene EntwicklungsstSrungen auf einen 
gemeinsamen Nenner bringen kormte. Die Theorien yon Keith und Bremer 
sind alle ontogenetisch, n~ch ihrer Ansicht ws die Transpositionen 
immer grobe, durch geringe SchSdigungen in den Frfihstadien der Ent- 
wicklung verursachte Mfl]bildungen. Spitzer we[st in den Transposit, ions- 
fgllen auf die :~hnlichkeit zu dan Reptilherzen hin, behauptet jedoch 
nicht, dab es sich um eine WiederhersteUung des Reptilherzens handele, 
sondern h'~it die Transposition nur ffir einen Rfickschlag der auf einen 
gemeinsamen Stature 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 phylogcnetische Entwieklung des Herzens bestimmt, kann  
nur vermutet werden; wahrscheinlich handelt es sieh um irgendeinen 
h~mo~tynamischen Faktor. 

Zum Verst/~ndifis der transpositionellen Gef~]anomalien naeh S~tzer 
ist eine kurze ~bersieh~ der Entwickhmg des Herzens unumg~.nglich nStig. 

In das caudalc Ende des embryonalen tterzrohres mfindea die Vcnen, aus 
dem kranialen entspringen Arterien. Dcr caudale Teil is~ der Sinus venosus, weleher 
seitlich die KSrpervenen, dorsal die Lungenvenen aufdimmt. Darauf fol~5 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 den] fiber der atrioventri- 
kul~ren Verengung liegenden crweiterten Tell entwickelt sich die Kammer. ~ach 
der Kammer folgt der Bulbus, aus welchem der Conus arteriosus entsteht und wcleher 
yon der Kammer durh]i-~fi-ls-tS~iis ~cfltrfculo-bulbar~ (V'B) und yon dem naeh 
dem Bulbus folgenden Truncus durch den Isthmus bulbo-bruncaKs (BT) getrermt, 
wird. Im Latffe der Entwicklung bfldet das Herzrohr zuerst eine S-fSrmige Krfim- 
mung, deren obcre Halfte nach rechts, die untere nach links konvex ist; letzterer 
Teil krfimmt sich s nach hinten und komm~ hinter den kranialen Teil zu liegen. 
Zwischen den beiden Teilen erscheint eine Grenzfurche. Der kraniale Tell ist die 
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Pars  ventricularis,  der caudale Teil die Pars  vestibularis.  Auch die Pars  ventr i -  
kularis ist S-fSrmig gekriimmt, aus derea oberem Ende geht der  Truncus arteriosus 
aus. Pars  ventricularis und vestibularis gelangen allmfi]flich in gleiehe H6he.  
Die seitHchen Teile des hinter  der Pars ventricularis hervor t re tenden vest ibularen 
Teiles erweitern sich stark, aus ihnen ents tehen die Aorieulae; tier Canal.is auricularis 
zwischen Vorhof und Kammer  wird enger. Allm~hlieh entwiekeln sieh die Vorhofs-, 
Kammer-  und  Truncussepta. W~hrend der besehriebenen Entwic' ldungsphasen 
fi ihrt  das Herz sehr verwickelte Drehungen aus. 

Naeh Pernk~pf und Wirtir~er betr/tgt das )In8 tier Torsion 
in der AV--BT-Gegend . . . . 1200 
in tier BT- -Ar t .  pulm-Gegend 1500 
in der AV--:~rt .  pulm.-Gegend . 270 o (120 ~- 1500) 

Bei den Transpositionen leisteC das Herz nor  einea geringea Bruchteil  dikser 
Drehungen.  Nach den oben genannten Verfassern 

in der AV--BT-Gegend s ta t t  120 ~ nor  45 ~ 
in der BT--.4xt.  puinl-Gegend s tar t  1500 nu t  45 ~ 
in tier AV _4xt. pulm.-Gegend s ta t t  2700 nor 90 ~ 

also in der Gegend des Kammerseptums nut  750 (120--45~ in der Bulbus-  
gegend nor  105 o (150-45~ im ganzen ist der Grad der Torsion um IS0 ~ geringer 
als normalerweise. Infolge dieskr vkrminderten Torsion en ts teh t  eine Trar~upositions- 
lagk der grolten Gef~fle, so da$ die Art. pulmonalis aus der linken, die Aorta  aus 
der rechten Kammer  entspringt.  N'ach Spitzer soll es sich nicht  um eine Trans-  
position handeln,  sondern wie bei den Reptil ien (bei wklchen sowohl aus der rkchten 
wie auch aus der linken Kammer  je eine Aorta  entsprblgt  und  in der Kammer  du tch  
alas Foramen Panizzae miteinander kommunizieren) um eine persistierende und  wieder 
er6ffnete reeht, e Kammeraorta ,  neben weleher die Aorta  der l inken Kammer  obliterier~ 
wurde. Wahrend  normalerweise wegen der Torsion sich der Conus tier Aorta  der 
rechten Kammer  verselfliellt und der linke often bleibt, gesehieht bei den sog. 
Transpositionsf/illen das Gegentefl, also eine Detorsion, es wird also der Conus 
der Aorta  der linken I,[ammer versehlossen u n d e s  bleibt  jener der  rechten Kammer-  
aorta  often. Die beiden Schenkel des Herzrohres vollziehen n/~mlieh eine entgegen- 
gesetzte Torsionsbewegung : der aasteigende Bulbustei i  dreht  sich im Sinne des Uhr-  
zeigers, der absteigende Teil in entgegengesetzter Riehtung;  dadoreh nahern 
sich die vorderen Teile des Herzrohres, w/~hrend die hinteren Tefle sich vonkinander  
entfernen.  Bei der Detorsion erfolgt dies umgekehrt :  die linke Kammeraor ta  ent- 
fernt  sich yon der linken Kammer,  dreht  sich in entgegengesetzter  Richtung,  so 
da[3 ihr Conus sieh versehlieSt. Die infolge dkr Bulbusdetorsion und  dkr Kiick. 
bi ldung des Septum aortieum er6ffnete rechte Kammeraor t a  dreht  sich hack  
reehts und rome .  Zum Verst~ndnis der nun  auf t re tenden Ver/~,nderungen ist die 
I (enntn is  tier Entwicklung des Septum aort icum notwendig. Die Shuger und  (tie 
Rkptilien besitzen am distalen Bulbusteii  vier, am proximalen Tefl drei Bulbuswtilste. 
Bei den S/tugern entwiekelt sich aus dem Zusammenwaehsen yon zwei gegeniiber- 
liegendkn Wtillsten ein Septum aortico-puhrlonale, w~hrend bei den Repti l ien aus 
drei Wtilsten zwei gekreuzt stehende Septa entstehen,  so dab das Sep~um bei den  
S~ugern den Bulbus in zwei Teile (Aorta und  .a~rt. pulmonalis) teilt,  bei den Repti l ien 
dagegen die beiden Septa eine Grenze zwischen drei Teilen des Bulbus (rechte 
Kammeraor ta ,  linke Kammeraorta ,  Art. pulmonalJs) ziehen. Das einzeine Sep tum 
der Sauger bildet zwisehen Aorta und Pulmonalis das Septum aortico-pulmonale, 
andererseits  geht es in das Kammerseptum fiber und verhal t  sich so, als ob kS aus 
Zusammensehmelzung der beiden Bulbussepta en t s tanden  ware, so da$ kS zur  
Unterscheidang yon dem Septurn aortico-pulmonate der Repti l ien auch Septum 
aortico-pulmonale II. genannt  werden kann.  Ebenso wie die Septumbfldung 
unter  dkm EinfluB der Torsion entsteht,  ist dessen Defek~ die Folgeerseheinung 
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einer Detorsion. Die Defektbildung betriff t  in erster Linie jenen Tell des  Sep- 
turns, weleher an  der phylogenetischen Rtickbildung den st~rksten Antefl  n immt,  
und  dies ist daa Septum ventr ieulorum interaort icum, welches den Coaus dcr  rechten 

Kammeraor ta  yon o b e n  ver- 
schlieBt und  vort der Sei te  her 
yore Conus der ]inken K ammer -  
aor ta  t rennt .  Neben der  Reduk- 
t ioa dieses Teiles und  de r  Er-  
6ffnung der rechten K a m m e r -  
aor ta  en t s t eh t  dureh Versehmel- 
zung mit  der Aorta de r  l inken 
K a m m e r  der Anfangs typus  der 
Detorsionsserie, bei welchem die 
Aorta  sozusagen auf dem Sep tum 
reitet.  Im Falle einer re i teuden  
Aorta  entspringt  die _~orta ober- 
halb des Kammerseptumdefektes .  
also gleiehzeitig aus der  rechten 
und  l inken Kammer  (Abb. 2 u. 3). 

Im allgemeinen muB bei der 
Eintei lung der Typen folgendes 

_kbb. '2. Truncus und Kammerteilung (normal). berficksichtigt werdeu: 
_1 Aorta, P Arteria pulmonalis, M Valv. bictas- a) das gegenseitige Verh/~lt- 
pidalis, T V~lv. ~ricuspidalis, C'S Crista supra- nis yon Aorta  und Ar te r ia  pul- 
ventricularis, VS Scptum ant., HS Septum post. monalis. 

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

c) die Stellung der  Semi- 
lunarklappen.  

Bei m/it]iger Detors ion liegt 
die Art. puhu. vorne, die Aorta 

.dahinter,  etwas rechts y o n  der 
normalen Stellung. Die zwischen 
Aorta  und Art. pulmonal is  lie- 
gende Crista supraventr ieular is  
schhel]t mi~ dem vorde ren  Sep- 
turn einen spitzeren Winke l  ein. 
Die Cr i s~  supraventr icular is  ist 
jener Tell der rechten Kammer ,  
welcher die hinterc W a n d  des 
vorderen (pulmonalen) Corers 
bfldet (nach einzelneu Velffassern 
ist sie ein Residuum des  Sep- _~.bb. 3. Entstehu.ug tier reitenden Aorta, A Aorta, 

~' Arteria putm,, _]~/ ~Talv. bicuspidalis, T Valv, turns aort ico-pulmonale I bzw. 
tricu~spidalis, C,ff Crista supraveatricularis, entsSehts ieaus  der rechten  bulbo- 

v S  Septttm ant.; H S  Septam post. auricul&renHervorw61bung).Nor- 
malerweise f~tllt die Trennsch ich t  

der  arteriel]en Blutstr6me in die Ebene des Kammerseptums.  da jedoch bei  der 
Detorsion sich diese Ebene in der R.ichtung der Crista verschiebt,  hyper t rophis ie r t  
dis Crista. Das vordere Kammersep tum en~wickelt sich um so s tarker  zuriick, je 
mehr  die Crist~ als Scheidewand zwischen Aorta und  Art. puhn.  he rvor t r i t t .  Die 
_~orta gelangt neben, sodann vor die ,krt. pulmonalis. Dic Crista f i ihrt  eine dcm 
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Uhrzeiger entgegengesetzte Bewegung aus uad  schlieBt mit  dem vorderen Kammer-  
septum (die Art.  pulmonalis einsehlieBend) einen immer spitzeren Winkel  ein. 
Derurt  en t s t eh t  die einfaehe 
Transposit ion,  bei welcher Aorta  
und Art. pulmonalis zusammen 
aus der rechten Kammer  aus- 
gehen, z~)dschen ihnen l inden 
sich die Crista supraventrieu- 
laris und  das Kammersep tum 
weist einen Defckt auf (Abb, 4). 
Das normale vordere Kammer-  
septum wird atrophiseh und 
kann  manchmal  nicht  einmal 
in Form einer Leiste naehge- 
wiesen werden. Bei Detorsionen 
h6heren Grades gelangt die 
Crista in eine Ebene mit  dem 
hinteren Septum. Dauert  die 
Winkelstel lung der Crista zum 
vorderea Kammersys tem eine 
langere Zeit, gelangt sic durch 
langsame Bewegung mit  dem Ahb. 4. Einfache T~nsposition. ~1 Aorta. P ~krteria 
h interen Kammersep tum in un- pulm., 3~ Valv. bicuspidalis, 7' Valv. Trlcuspidalis, 
volJkommener Weise in ein und c S  Crista supraventricularis, VS Septum ant., 
dieselbe Ebene,  so kanu die H S  Scptum post. 
Riickbildung des Kammersep- 
turns einen so hohen Grad er- 
l~eiehen, dal~ zwischen den bei- 
den K a m m e r n  eirt so grol~er 
Defekt ents teht ,  da{3 die beiden 
Kammern  seheinbar zu einer 
Kammer  zusammenschmelzen, 
da das vordere Kammerseptum 
bereits atrophisier t  ist und aus 
der Crista supraventricularis 
noch keir~ neues Septum ent- 
s tandeu ist. Dies ist der Typus 
I I I a  der gekreuzten Transposi- 
t ion (Abb. 5). Vollzieht sich 
dagegen die Einstel lung der 
Crista in eine Ebene mit  dem 
hin terea  Septum rasch und voll- 
kommen, so schmilzt dieses mit  
der hyper t rophischen Crista zu 
einem vollkommenen Septum 
zusammen. Dies ist der Typus 
I I I b ,  bei welehem das Kam- ~kbb. 5. Gekrettzte Transposition. Fall 1. A _&orta. 
merseptum keinen Defekt atff- P Art, eria plflm., 2/ Valv. bicuspidalis, T Valv. 
weist. Iaa Falle einer gekreuzten tricuspidalis, CS Crista supl-aventricularis, 
Transposit ion eatspringt  dig VZ Septlnn ant., H S  Septu.m post. 
Aorta  der rechtea  Kammer ;  bei 
der Trermung der beidea Kammern  ist nicht  das vordere Kammersep tum yon 
Bedeutung,  sondern eher die Crista supraventricularis.  Sehlief~lich kann  die Drehung 
der Crista ein Ms/3 erreichen, daft sie die Ebene des h in te ren  Septums verlM3t 
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und  mi t  der vorderen Tricuspidalleiste ein Pseudoseptum bildet (das rech te  ven6se 
Ostium yon der rech~en Kammeraor ta  t r enn t ;  der hintere Schenkel ist au s  hamo- 
dynamischen Ursachen immer schw/icher); hier enthiil t  die linke K a m m e r  die Bi- 
und  Tricuspidalklappe mad die .krt. pulmonalis, wi~hrend die Artoa in der  rech ten  
K a m m e r  bleibt  (Abb. 6). Das ist die gemisehte Transposition. 

Nun  muff noch die Ursache des Verschwindens der rechten K a m m e r a o r t a  er- 
wahnt  werden. Nach Spitzer nimmt,  wenn das Blut  aus der rechten K a m m e r  in 
die Lunge str6mt, der Druck in der rechten Aorta  ab, in der Art. pulmonalis dagegen 
zu, so dal~ ein Druck ~uf die reehte Aorta  ausgeiibt wird. S t r6mt  das B in t  a a s d e r  
l inken Kammer  in die linke Kanuneraor ta ,  so n immt  der  Druck aueh in dieser  zu, 
dadurch wird die Aorta der rechten Kammer  noch starker  komprimiert ,  das Sep tum 

aorticopulmonaie I u n d  das 
Septum aorticum zusammen-  
geprcl3t und diese beiden 
schmeLzen zu einem einheit-  
l ichen Septum Aort icopulmo- 
hale zusammen. 

Die Torsion bzw. Detor- 
sion der Aorta ka~m an der  
Stellung der Klappen  s tudier t  
werden. Die Semi lunark lappen 
ents tehen aus den vier :Bulbus- 
h6ckern und zwar wird  aus 
dem ersten die rechte vordere 
Klappe der Aorta  u n d  die 
rechte hintcre Klappe de r  Art .  
pulm., aus dem zwei ten  die 
vordere I~appe  der Art .  pulm., 
aus dent dritven die linke 
vordere Klappe der  Aorta  
und  die linke hintere  Klappc 
der .~rt. puhn.  und  aus  dem Abb. 6. Gcmischte Transposition. A Aorta, P Arteria 

puim., M Valv. bicuspidalis, T Valv. tricuspidalis, viertcn die kintere Aorten- 
CS Crista supraventricularis. VS Septum ant., klappe. 

HS Septm-a post. Im Verlaufe der  Entwick-  
, lung des Herzens gelangt  in- 

folge der Bulbus-Truncustorsion das arm dem vier ten Bulbuswulst  en t s t andene  
Gebilde (die Aortcnklappe ohne Coronararterie) aus seiner ursprfinglichen Lage 
um 150 ') dorso-lateral gedreht naeh hinten; im Falle einer Detorsion k o m m t  es 
vom Grade der letzteren abh~ngig nach rechts oder ganz vorne zu liegen. 

Nach Pernkop/mad Wirtinger vollziehen Aorta  and  Art. pulmonalis in normalen  
r/~llcn eine beflgmfig 150 ~ betragcnde Drehung umeinander.  Im Falle einer Trans- 
posit ion nimm~ diese auf etwa ~5 ~ ab, oder b[eibt sngar ganz ~us. Die erwg~hnten 
Verfasser erkl~ren die Transposit ion dadurch,  d~B im Herzen auch normalerweise 
entspreehende Fal ten  gebildet werden, die bei der Lenkung des Blu t s t roms  yon 
Bedeutung sind. Eine Entwicklungsst6rung irgendeines Herzteiles verursaeht  
keine Ver/inderung in der Verteilung des Blutstroms, sondern erzeugrc F a l t e n  in der 
Gegend des Tr~mcus, die manchmal  st/irker, manchmal  weniger gewunden sind, 
mad in einzelnen F.~llen, im Gegensatz zu den normMerweise gewundenen Fal tcn  
des Bulbus, in geruder Linie abwi~rts ziehen. Dies sind die sog. Transposi t ions-  
leisten. I n  solehen FMlen ist der Bulbus ktixzer, zeigt keine bajonettfOrmige Kriim- 
mung,  also aueh keine gewundene Leisten mad aueh keine Torsionskri immung. 
Die TranspesitionsfMten fiihren zur Bildung eines abnormalen Septums. 
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Unser Fall geh6rt in die G r u p p e I I I a  der Transpositionstypen. 
Die Aorta liegt rechts vor der Art. pulmonalis, die Klappe ohne Coronar- 
miindung ge lan~  nach rechts und vorne. Das Fehlen des Septums 
kann mit der versp/~teten Einstellung der Crista supraventricularis in 
die hintere Septumebene erkl'Xrt werden. ]:)as Residuum des vorderen 
Septums kann in Form einer geringen Falte links yon der,4_rt, pulmonalis 
erkannt  werden. Die Crista ist gut entwickelt und schliegt mit  dem 
~berres t  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 liil~t sieh auch die Entstehung des Ostium atrio-ventriculare 
commune gut erkl~tren. Das primitive Ostium atrio-ventriculare commune 

Abb,  7. Entwick.lung des Aor tenbogeus  
(normal) .  [~ A ,korta und ihre H a u p  ~tAtsto, 

�9 P 3.rt. pulm.,  A.D Aorta  de.no. 

Abb.  8. En twick lung  der  groBen Gef~l~e im 
Fall 1. [ ]  A A  Aorta  ascendens,  �9 P Ar te r i a  

pulmonalis ,  Q Q O  B Ductus  Botalli,  
[] .-ID Aorta% desceadens.  

wird durch vier Endokardpolster eingefaBt. Das vordere grSBere und 
das hintere Polster wird dureh ein Kommissurbiindel verbunden, welches 
sich nur dann entwickelt, wenn ca den Rand irgendeines Septums als 
Schiene bentitzen kann. Da. sich hier kein Septum ent, wickelt hatte, 
bi]dete sieh auch kcin Kommissurbiindel und es ist ein 0st ium atrio- 
ventricul~re commune entstanden. 

Noch bemerkenswerter wird unser Fall dadureh, daft die Aorta naeh 
den arteriellen St~tmmen nieht einmal in Form eines Stranges in der 
giehtung der Aorta deseendens welter zieht, die ~M't. pulmonalis naeh 
der Abzwei~mg der Lungerffiste bogenf6rmig in (lie Aorta thoraeiea iiber- 
geht, der Aortenbogen also vollstgndig fehlt (Abb. 7 und 8). Am Endo 
der dritten embryonalen Woche teilt sieh der Truneus arteriosus 
in seehs branehiale Gef/~13pa.~re; im Laufe der Entwicklung bfldet sieh 
ein Teil derselben (I., II. ,  V.) zurtiek, aus den iibrigen werden persi- 
stierende Arterien: aus dem linken IV. Bogen der Aortenbogen, aus dem 
VI. die Art. pulmonalis und aus deren linken Randteil der Duetus 
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arteriosus Botalli. In unserem Falle hatte sich also der linke IV. Bogen 
zuriickgebildet, so dal] sich kein Aortenbogen entwickelte und die .krt. 
pulmonalis dtlrch den aus dem distalen (lateralen) Teil des VI. linken 
Bogens ausgebildeten Ductus arteriosus in die Brustaorta iibergeht. 

Zusammen/assung: Untersuchung einer totgeborenen, macerier ten 
Frucht  m~nnlichen Gesch]echts. Arteria pulmonalis und Aorta sind un- 
gekreuzt. Das ~ierz besteht aus einer gemeinsamen grol]en K~mmer,  
das Kammerseptum fehlt vollst/~ndig. Die Aorta liegt rechts und  vor 
der Art. pulmon~lis, der keine Kranzgef~mfindung enthaltende Valsalva- 
sinus blickt nach rechts und vorne. Die Aorta setzt sich nach Abgabe 
der Karotiden und der SubklaVia nieht in einen Aortenbogen fort .  Die 
Art. pulmonalis geht mit dem Ductus Botalli in die Aort~ descendcns 
fiber. In unserem Falle han(]elt es sich also um eine gekreuzte Trans- 
position, die mit einem Ostium atrioventriculare commune vergesell- 
schaftet ist. Noch interessanter wird der Fall dadurch, da]3 sich auch 
der linke vierte primitive Aortenbogen zurfickgebildet hatte und der 
fehlende Aortenbogen durch die Art. pulmonalis ersetzt vcurde. 

2. Fall. 
Unser 2. Fall betraf eine 7Monate alte m'~nnliche Frfihgebur~. 

Eine ungestSrte Schwangerschaft in der Vorgeschichte tier ~[utter.  
Die Geburt verlief regelrecht; die Frucht  ist ~sphyktisch, begin_ut nur 
nach Anwendung yon Hautreizen, Coffein und Lobelin zu schreien, 
starb 16 Stunden sparer. Angaben des Sektionsprotokolls: 43 cm langer, 
1820 g schwerer Knabe mit einem Sch~de[umfang yon 30,5 cm. ~Iil]- 
bildung des Herzens. Das Herz ist nicht grSl3er als normal. Die IE~ranz- 
ader~iste vertaufen unregelm~13ig und die Herzspitze wh'd dutch keine 
Coronararterie halbiert. Die linke Kammer i~t rundlich, es ist auch die 
Herzspitze abgerundet. Die rechte Kammer-reicht nieht bis zttr Herzspitze, 
sondern endet 1 em oberhalb derselben. Die Aorta und die Pulmonalis 
entspringen der rechten Kammer (Abb. 9), in der Weise, dab die Aorta 
links und vorne, die Arteria pulmonalls rechts und hinten liegt. Die beiden 
Gef/il]e kreuzen sieh nicht, sondern verlaufen parallel. In beiden Gef~,13en 
befinden sich drei Semilunarklappen. Die beiden Coronararterien ent- 
springen mit gemeinsamer Miindung aus einer Tasche und diese Tasche 
liegt hinten. Beide Coronararterien verlaufen ganz unregelms und 
geben an der vorderen und hinteren Wand arborisierende Aste ab. Der 
Umfang der A g_~a betr~gt oberhalb der Kl~ppen 11 ram, jener der Art. 
pulmonalis 13 mm. Die Arteria pulmonalis gibt ::~ste zu beiden Lungen ab 
und setzt sich in dem br-~ten Ductus Botalli in der Richtung des Aorten- 
bogens fort. Der Aortenbogen schreitet auf dem rechten Bronchus 
reitend naeh hinten, er kreuzt den linken Ast der Pulmonalis und gibt 
regelmgl]ig liegende Aste ab. Die Wanddicke der rechten Kammer  be- 
t r ~  4--6 mm. Aorta und Art. pulmonalis entspringen einem gemein- 
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samen Muskelconus, zwischen dem Ursprung der beiden GefM3e befindet 
sich ein 15 rnm langer, 6 mrn in daz Lumen des Herzens hincinragender 
Muskelbiindel (Crista supraventricularis). Dern Verlauf der Crista ent- 
sprechend zieht ein grSl3erer Kranzaderast  die vordere HerzoberfD, che 
halbierend abw~trts und erweekt den Eindruck, als ob er dern Ramus  
descendens der linken Arteria coronaria entsprechen wiirde, es gehSrt 
jedoch dieses aus der gemeinsamen Tasche ausgehende Gef~13e eher zu 
der yon der rechten Seite ausgehenden .4.rteria eoronaria. Die Tricuspidal- 
und Bieuspidalklappen shad regelrn/tl3ig. Die linke Kammer  ist 5 - -7  m m  
dick. Zwischen rechter und linker Kamrner befindet sieh unter dem 
medialen Lappen der Bicuspidal- 
klappe ein im Durchmesser 6 bis 
8 rnm messender runder Defekt; 
der vordere Teil des Septurn ven- 
triculorum ist entwickelt. Die der 
rechten Kamrner  entspringendert 
beiden GefSl3e beginnen nicht ober- 
halb des Defektes, sondern aus dem 
normalerweise dem Conus .4_rteriae 
pulmonalis entsprechenden Teil. In  
den rechten Vorhof mtinden die 
regelreeht liegenden Hohlvenen und 
der weite Sinus eoronarius. Die 
linke Aurieula ist grSl3er als ge- 
w6hnlieh und bedeckt den Anfangs- 
tell der Aorta. Die Pulmon~lvenen 
miinden mit  einem 8 mm im Urnfang 

Abb. 9, D i a g r a r n m  Fall  2. I .korta,  2 Ar t e r i a  
pulmonal is ,  3 Due~us B~talli ,  4 Arcus  
aor tae ,  5 Venae Dulm., 6 : l~ammersep tum-  

defekt ,  7 F o r u m e n  ovale,  

messenden gerneinsamen Stature in den linken Vorhof. Dieser gemein- 
sehaftliche Ast zieht zuerst in die Richtung des ]inken Lungenhilus, 
sodann bogenf6rrnig ge -krfimmt hinter den VorhSfen zum rechten Ltmgen- 
hilus und wird ws dieses Verlaufes immer schm'Mer. Dicser Cemein- 
sehaftliehe Sinus nimmt aus jeder Lunge je 3 gr613ere Aste auf, dern 
Befund entsprechcnd, dab beide Lungen drei Lappen, also aueh eineu 
Mitteliappen, aufweisen. Das Septum z~4schen den beiden VorhSfen ist 
k~urn entwiekelt, an seiner Stelle finden wir ein sehr weites Forarnen 
ovale, welches durch feine netzf6rmige Btindel iiberbriiekt ~4rd. 
der Aorta befinden sich eine hintere und zwei vordere Ydappen, aus der 
hinteren gehen mit  gerneinsamer Mtindung die Kranzarterien aus. Die 
Art. pulrnonalis besitzt vorne eine und hinten zwei Klappen. Die Milz 
ist gar nieht ausgebfldet. Der Dickdarm unhfal3t nicht kranzfSrmig die 
Diinnds sondern die zum Teil mit Meconiurn gefiillten Dickd~rme liegen 
im ldeinen Becken und im unteren Tefl des Bauches. Die Leber ~Srd 
dureh das Lig. teres hepatis in ehaen kleineren rechten und einen 
grSi3eren linken Lappen geteilt, die Gallenblase befindet sieh am linken 
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Lappen.  Der Magen liegt hinter dem Duodenum, in der Weise, dab 
tier pylorische Teil durch das Duodenum und das Lig. hepato-duodenale 
bedeckt ~drd. Die vorderen Lungenteile sind lufthaltig, die himteren 
luftleer. I m  Magen befindet sich ein schaumiger Schleim. Die 
t toden sind nicht descendiert. Gesicht und Glieder sind deutl ich 
cyanotisch. Intermeningeale Blutungen auf der Hirnkonvexit/~t beider- 
seits den Hemisph/~ren entsprechend. 

Unser Fall kann nicht unter die bisher beschriebenen Transposit ionen 
eingereiht werden, da es sich bei der genauen Untersuchung zei~e,  
dal] die Aorta zwar vor der Arteria pulmonalis liegt, jedoeh n ich t  auf 
der rechten, sondern auf der linken Seite. Dieser ziemlich selten b eobaeh-  
tete Typus tier F/~lle geh6rt zu den inversen Transpositionen, deren Genese 
am wenigstens bekannt und ausgearbeitet ist. Rokitanksky bezeichnete 
.sie als ,,korrigierte" Transpositioncn, weil in vollkommen korrigierten 
FSllen die Aorta links und vorne aus der linken, die Arteria pulmonalis  
hintcn und rechts aus der reehten Kam m er  entspringt und ~uch die atrio- 
ventrikulSren Ostien vertauscht sind, indem sich die Bicuspidal- 
klappe in der rechten, die Tricnspidalklappe in der linken K a m m e r  
befindet. Das Billd entsprieht dem Spiegelbild der gew6hnliehen Trans-  
positionen. Die korrigierte Transposition kann demnach als Situs in- 
versus des Bulbus-Kammertefles aufgefal3t werden, obwohl mehrere  
Verfasser diese Auffassung bestreiten. Die meisten Forscher (S2oitzer , 
Lochte) halten ffir m6glich, dab im Herz selbst eine totale oder partielle 
Inversion der einzeb~en Herzteile auftreten kann. Nach Pernkopf 
und Wirti.rajer nimmt bei der gew6hnliehen Transposition die in Normal-  
f~llen 1500 betragende Reehtsdrehung des Septum Coni auf 45 o ab 
oder bleibt g~nz aus, wShrend sie bei der inversen Transposition eben- 
falls auf 450 abnimmt, jedoch nicht naeh finks, sondern nach reehts 
erfolgt. Alldies kann nur intrakradial beobaehtet werden, da ~ir  extra- 
kardial nur soviel sehen, dal3 bei der gewShnliehen Transposit ion die 
Aorta dorsal d~n rechten Ast der Arteria pulmonalis, bei inversen rl'rans- 
positionen hingegen den linken Pulmonalisast kreuzt. Die Vers 
entsteht  nur am Bulbus-Truneusteil. Spitzer gebraucht start  ,,korrigiert: '  
eher die Bezeiehnung ,,invers", da der Ausdruck , ,korri~ert" nu r  bei 
den inversen Formen der iibliehen gekreuzten Transposition (3. Typus)  
gebraucht werden kann, obwohl ohne Zweifel bei allen 4 Fo rmen  der 
Transposition ein isolierter Situs inversus der Bulbus-Kammergegend 
entstehen kann. Naeh einer allgemeinen Rege] entspring~ 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 anseheinend 
beide arterielle Ostien der linken K a m m e r  trod zwisehen der Aorta  
und der Arteria pulmonalis wird die Crista supraventricularis ge- 
funden. 
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Im 3. Falle geht (fie Aorta aus der linken, die Art. pulmonalis 
aus der rechten Kammer  aus, also scheinbar yon der entsprechenden 
Stelle, die Transposition ~ird jedoch dadurch verraten, dal3 die i~[iindung 
der Aorta links und vor jener der Al~. pulmonalis fieg~. 

hn 4. Falle entspringt die Aorta der linken Kammer,  w/ihrend sieh 
die iibrigen drei Ostien in der rechten Kammer  befinden. 

In unserem Falle gefit die Aorta und die Art. pulmonalis aus der 
reehten Kam m er  aus, sic verlanfen parallel, kreuzen sich nicht. Die 
Aorta liegt links und vor der Arteria pulmonalis, zwischen der Aorta 
und der Pnlmonalis ist eine deuthche Crista supraventricularis sichtbar. 
Der Aortenbogen neigt sich nach rechts und kreuzt den linken Pulmonalis- 
ast. Unser Fall kann in keine der angeffihrten Typen eingereiht werden. 
Die Lage der Aortenmiindung vorne und links ist hinsichtlich der inversen 
Transposition entscheidend, go dal3 der Fall als partielle inverse Trans- 
position aufgefa{3t werden kann, bei welcher der Situs inversus nur am 
Bulbus- bzw. Truncusteil entstauden ist und sieh nicht aueh auf die 
Kammer  erstreckt. Fiir diese . ~ n a h m e  spricht auch der Umstand,  
dab sich der Aortenbogen nach lillks neigt und die absteigende Aorta 
den linken Pulmonali~lst kreuzt, w~hrend bei der gewShnlichen Trans- 
position der reehte gekreuzt wird. ])iv Inversion wird aueh durch den 
Umst~nd begiinstigt, dab auch an der Lage der Bauchorgane eine Neigung 
zur Inversion nachweisbar ist, indem der linke Leberlappen grSBer ist als 
der rechte und auch die Gallenblase links liegt. Unter den Aorten- 
klappen enth/ilt nur die hintere eine Kranzarterienmiindung, so daI3 die 
Feststellung der urspriinglichen coronariafreien Klappe und somit atteh die 
genaue Messung des Grades der Detorsion nicht m6glich ist. 

Zusammen/azsunq. Untersuchung eines 16 Stunden lebenden friih- 
geborenen Knaben. Aorta und Art. puhnonalis entspringen der rechten 
Kammer  und sind nieht ge~'euzt,  die Aorta liegt vor der Arteria pul- 
monalis und auf der linken Seite, die Lungenvenen mtinden mit  gemein- 
sehaftlichem Stamm in den linken Vorhof. Aorta und Arteria pulmonalis 
besitzen je 3 Klappen, aus der hinteren Aortenklappe geht mit  einfacher 
Mfindungsstelle eine K_ranzarterie aus, die sich regelwidrig verzwei~.  
Alienie. Der linke Leberlappen ist gr6i3er, die Gallenblase liegt auf der 
linken Seite. Unser Fall kann als partielle inverse Transposition auf- 
gefal3t werden, wie dies dureh die vorne und finks liegende Aorta bewiesen 
wird; for eine Inversion spricht auch die Neigung der Bauchorgane zur 
Inversion. 

3. Fall. 

Als 3. Fall untersuchten ~vir den 37 Stunden lang lebenden Knaben 
einer I I . -Para .  Schwangerschaft beschwerdefrei, gla~ter Geburtsverlauf. 
Naeh der Geburt der Frueht  fMlt die livide Farbe und das saeeadierte 
Schreien des Kindes auf. Tod nach 37 Stunden. 

YJrchows Archiv. Bd. 309. 34 
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Sektion,~b@tnd. Leiehe eines 52 cm hmgen, ?,:~30 g sehwel'en, reifen 
neugeborenen Knaben mit eiuem Sehti.delumfang yon 34 era. Das Herz 
ist mitt.elgroB, de: Kammertei l  is: nieht get.eilt (Abb. lO), die Arteria  
puhnonalis geht aus let.zterem in regelm/~Biger Stellung atls trod 5 mm 
oberhalb der mit drei Semilunarklappen versehenen Mfindung be- 
findet, sieh (lie Offnung den zur reehten Lunge fiihrenden Himptas tes  
und reehts oberhalb desselben die ~)ffnung des zur linken Lm:ge fiihvenden 
tfauptastes.  De: Umfang der Arteria pulmonalis betriLgt oberha.lb de: 
Klappen 30 ram. l)er oberhalb der Hauptiiste befindliehe Tell, wr 
dem l~otallsehen (-fang entsprieht, ist, etwas enger und bis zu do:  am 

. k b b .  I 0 .  l I i a g r l t t l i l l l  F a l l  :i. 1 AtJ t ' ta  
t~xc, l~Ilt|l.,ii8, 2 Al ' to t ' i t t  ] ) t l h l l . ,  ,'~ ] ) l l ~ t l l s  
l i ~ t i t l i i ,  -t AI't ' l l~ i l o l ' t l t (  ~, ,~ Aort~L de~-  
i-i~rlili:llS, 6 A t l ' i l l t n  t l t 'xt ; . ,  7 A t l ' i l l [ l l  a i t l . ,  
_-~tl'lJ~,itl, o s t i i  : ' e n .  s i n . ,  ,'~ Vt: l l t l ' i l : l l l t l r i  
d e x t . ,  '3 ~,'1211[l'iCltill~ s i l l . ,  JO }] i l l l l i  :Ltt'. 

D u l n l .  

h6ehsteu Pmxkt de: bogenf6rmigen 
Kri immung siebtbaren :I mm weiten 
Offnung, wetehe dee verengten Aorten- 
6ffnung entsprieht, ist die [maenflfiehe 
ungleiehmiil3ig. De: tlaeh deI" Vel'- 
einigung folgende Gefitl3teil entsprieht  
in jeder Beziehung der Brustaor ta .  
Aus dem dem Botallsehen Gang el:g- 
spreehenden Gefiil3absclmitt ftihrt 
duretl die erwahnte Miindung ein 
bogenfih'miger, arterietler Gef'Agab- 
sehnibt (verengt.e Aorta) reehts neben 
dem Pulmonalisstamm nat:h ~orne 
und miindet in de: rechten K:~mmer 
unterhalb des einen Segelb tier [Frieu- 
spidalklappe. Aus de: Aorta zweigen 
si~'h drei griiBere Arterienstiimlne in 

de: I',iehtung (let' obm'en K6rpert.eile ab. Reehter trod linker Vorh) f  
kommunizieren dureh das Foramen ovale. Aus dem linken Vovhof 
kimnen wit nh:ht unmittelbar in die Kammer  gelangen. Die Kranz-  
arterien ziehen in die ]~iehtun~ des unterhalb der Trieuspidalklappe 
ausgehenden und der Aorta entspreehenden Arterienstammes. De: 
lYmfang de: Aorta betr~igt in der H6he de: Semilunarklappen (5 ram. 
Die Puhnonalvenen miinden regelrecht in den linken Vorhof..l)ie Llmgen 
sind hfftleer, eyanotiseh, m~tBig 6demat6s. Orol3e Stammgsmilz. An- 
gedeutete MuskatnuBleber, eyanot.isehe Nieren, Harns~tureinfarkte in 
den Pymmiden.  A[lgemeine Cyanose. Keine Zeiehen yon Syphilis. 

In unserem Falle ist. also der reehte Vorhof erweitert, ebenso a.ueh 
die reehte Kammer.  Dureh das offeue Foramen ()vale kommunizier t  
de: reehte Vorhof :nit dem engen linken Vorhof. Die Einmiindung 
der Vena pulmonalis und de: Hohlvenen isg regelm/tBig. Die reehte  
Kammer  ist, weit und die Trieuspidalklappe und die Papil larmuskeln 
zei~en keine Ver/i.nderung. In die linke W~nd de: reehten Ka tnmer  
einsehneidend sehen wit eine kleine, mit Blut, gefiillte spaltf6rmige, 
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etw~ reiskorngrol3e {)ffnung, die bis zur Herzspi tze  verfolgt werden kann.  
Dieser Teil wurde in Ser iensehni t ten  untersueht  und (lie Unter-  
suehung zeigte, dal3 diese H6hle weder  mi t  den Vorh~ifen noeh mi t  der  
reehten K a m m e r  in Verbindun~ steht .  Die H6hle ist mit  Ent tothel  be- 
k le ide t ,  en t spr ieh t  der  l inken K~tmmer und en thgl t  Blut ,  welches wahr-  
scheinlieh aus den Thebesius-Venen dor th in  gelangt  ist. Naeh diesen 
Zeichen hande l t  kS sieh also in unserem Falle urn eine Atresie des l inken 
a t r io-vent r ikul / i ren  Osl:iums, aul3erdem en tspr ing t  die Aor ta  a.us der  
reehten Kammer ,  und es ist ihr aufs te igender  Teil verengt .  Aor ta  und Ar- 
ter ia  pulmonal i s  sind nieht  gekreuzt ,  (tie Arter ia  pulmonal is  l iegt links, 
(lie Ar toa  rechts  und neben der Puhnonala r te r ie .  Die Aortenkh~ppe.  
welehe keine K n m z a d e r S f h m n g  aufweist ,  liegt nicht  in der  gew6hn- 
lichen hinteren Stellung,  sondern ist nach reehts gedreht .  Das L u m e n  
der Aort~ ist  eng, der  Umfang  betrggt, i iber tier Miindungsstel le  6 ram. 
der Duetus  ar ter iosus ist  also verengt .  Bei der  I Jn te rschuung der  
Coronarien fgllt  deren Lage ~mf. Unter  normalen  Verh/t l tnissen geht  
die reehte  C~ronaria naeh Abgabe des I{amus cireulnflexus dex te r  in 

den R a m u s  deseendens poster ior  iiber, die linke gibt  zuers t  deu l<amus 
deseendens anter ior  ab, so dann den R a m u s  eireumflexus sinister.  [n 
unserem Falle gibt  die reehte  Coronaria  zuers t  einen I{amus eireuinflexus 
dex te r  und einen Ramtts deseendens post.erior, sodann eiuen schwaehen 
l l a m u s  deseendens anter ior  ~tb, wghrend die linke Coronaria  hinten 
entspr ingt ,  einen t{amus eireumflexus an te r ior  und auf d~r l inken Herz- 
hiilfte, der  l ink,m K a m m e r  entspreehend,  cinch I-Iamus descendens anter ior  
abgi bt.. 

Die Atresie  der  a t r ioventr ikul / i ren  Ostien, beson(lers die des l inken 
Ostiums.  ist eine sehr seltene Erseheinung. Donally besehre ib t  12 Stenose- 
f/ille, wghrend  die Zahl der  vol ls tgndigen Atres ien  auf 18 gesehgttzt, werden 
kaun  : die Zahl der  genau un te r sueh ten  Fgl le  ist  jedoch bedeu tend  geringer,  
naeh Scriba sollen nur  8 solehe Fiille b e k a n n t  sein. Die ver6ffent l iehten 
Fgl le  unterseheiden sieh s ta rk  voneinander ,  das ve rb indende  Glied ist 
al tein die rudiment / i re  En twiek lung  der  l inken K a m m e r ,  die so weit 
gehen kann,  dab  sie nut  als ein Spa l t  in der  W a n d  der  reehten K a m m e r  
naehgewiesen werden kann,  ferner  das  Feh len  der Bicusp ida lk lappe  und 
(tie vo l lkommene  Atresie  des l inken a t r ioven t r iku lg ren  Ost.iums. Die 
Fglle mi t  Atresie des Ost ium a t r iovent r ieu la re  s in is t rum sind die 
folgenden : 

]~ei dem 3 Tage alten Neugeborenen yon Bredt war der rech~ Vorhof und ,tie 
reehte Kammer erweitert; dureitlOchertes Foramen ovale, normales Kam merseptum, 
enger linker Vorhof und enge linke Kammer, letztere war kaum hirsekorngrog. 
Die Aortenmiindung war verzchlossen, die Aorta ascendens verengt, der Ductus 
arreriosus versehlossen. 

Dudzus untersuehte die Leiehe eines 7 3[(mate alten Mgdehens. Xeben Atresie 
tier Bieuspidalklappe fehlte d,~s Kammerseptum und es konnte eine korrigierte 
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Transposition nachgewiesen werden. Der Ductus arteriosus war verschlossen, das 
Foramcn ovale often. Er  ver6ffentlichte den Fall als Cot triloculare b ia t r ia tum.  

J.uzt untersuchte ein Zx~iILingspaar. Der eine ]?all war ein 12 Stunden lebendes  
M~d_cl~en. /3el der Untersuehung des Herzens fiel das vollst~ndige Feh len  des 
Sulcus interventricularis auf; der rechte Vorhof war we]t, der linke eng, das u  
septum zur linken Seite gedr/~ngt, rids Foramen ovale often. Das linke Os t ium 
atrioventriculare und die Mitralklappe fehlten. Der Ductus arteribsus war often, 
die Aorta endete blind. Zwischen der linken Auricula und der vorderen Coronaria 
war die ~[uskelwand der Kammer etwas vorgew61bt, beim Einschnitt  wurde  ein 
14 mm ]anger und 2 mm breiter mit Blut geffillter Spalt gefunden, der der linken 
Kammer  entsprach. Just meinte, dab die scheinbar blind endende Aorta dennoeh  
mit der linkea Kammer zusammenhkngt, da er die Anwesenhei~ des Blutes iu der 
H6hle nicht anders erkl/J.ren konnte. Nach M6nckeberg konnte aueh be] vollkom mener 
Atresie aus den Thebesius-Venen Blur in die spaltfSrmige Linke Kammer  gera ten .  

Der 2. Fall war der 7 Stunden lebende Knabe, be] dem ein erweiterter r ech te r  
Vorhof und eine erweitcrte rechte Kammer,  ein offenes Foramen ovale, ein verengte r  
linker Vorhof und eine spaltfSrmige linke Kammer beobaehtet wurde. Am Kanlmer -  
septum befand sich ein subaortaler Defekt. Aorta und Arteria pulmonaLis vciesen 
zwei Klappen auf. Der Isthmus der Aorta war verengt, der Ductus arteriosus often. 
Aui3er diesen Anomalien wurde noch WoLfsrachen und ttasenscharte beob~chtet .  

Aueh M6"nc]c, eberg beobachtcte zwei F~lle. Den l. Fall verSffentliehte er als 
Cor triloculare biatriatum. Welter reehter, enger linker Vorhof, offenes, em wenig 
spaltf0rmiges Foramen ovale. Linke Kammer eng, kaum nachweisbar. Verschl~ssene 
Aortenmiindung. Das linke atrio.ventrikulare Ostinm fehlt. 

Be] dem 2. Fall war der linke Vorhof eng, die linke Kammer rudiment~i,r, das 
Foramen ovale often; am membranenSsen Tell des Kammerseptums befand s ieh ein 
kleiner Defekt, das Ostium aorticum war verschlossen, die ~korta ascendens eng, 
der ])uctus arteriosus often. Auch hier war die linke Kammer  mit  Blur gefi~llt. 
Er  untersuehte be]de F~lle in Seriensehnitten und in beiden F~llen verlor s ich  die 
Aorta in einer Bindegewebsma~e. Diese Bindegewebsma~e ~71rde yon rechts  durch 
die Muskulatur des Conus arteriosus dexter begrcnzt. In dem zweitcn - -  h is to lo~sch 
mit dem ersten fibereinstimmenden - -  Falle war die Linke Kammer mit Blur geffillt ;  
er kormte auch dca Ursprung dieses Blutes nachweisen, indem er in den Serien- 
sehnitten einen diinnea Kanal  zwisehea rechter und linker Kammer nachweisen 
koTmte. 

S,polveri~i und Barbieri untersuchten eiaen 40t~gigen Knaben.  Bei  dem 
Shugling trat  plStzliches Unwohlsein mit auffallender Cyanose auf. I:)~ber der Tricus- 
pidalklappe war ein lautes Ger~,usch hSrbar. Der S~ugling starb nach zunehtaender  
Dyspnoe. Die Sektion zeigte eine auftallende Erweiterung des rechten Vorhofs,  
welche zu eincr relativen Insuftizienz fiihrte. Der linke Vorhof war eng, die Mitral-  
klappe fehlte. Die Aorta ging yon der rechten Kammer  aus, der Ductus Botal l i  
war diinn, das Foramen ovale offen. Am Kammerseptum ~ttrde ein kleiner sub- 
aortaler Defekt gefunden. 

Scriba untersuehte die Leiche eines totgeborenen Knaben.  Rechter Vorhof  
und reehte Kammer waren erweitert, die eine rechte Pulmonalvene ergieBt aieh in 
den rechten Vorhof. Die rechte Kammer enthielt zwei Papillarmusketn. Stenose des 
Pulmonalconus. Der linke Vorhof war eng, die linke Kammer  klein; subaor ta ler  
Defekt am Kammerseptum. Zweiklappige Aorta und ,~rteria pulmonalis. Rei tende  
Aorta. Zwischen dem linken Vorhof und der Linker~ Kammer  befindet sich ein s tarkes 
)Iuskelbfindel, die Mitralklappe fehlt, das Linke atrioventrikulare Ostium ]st  ver- 
schlossen, der Ductus arteriosus we~t. 

Abbott beschrieb den Fall yon McIntosh. 5 Wochen alter S~ugling. Die zwei- 
zipflige Klappe fehlte. Die vier Pulmonalvenen mfinden in den linken Vorhof.  
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Verschlossenes Foramen ovule. AI~ einzige Ablei~ung ffir das Blut des linken Vor- 
hofs diente eine anomale Vene zwischen oberstem Tell des l inken Vorhofa und  der 
Vena cava superior. Die Arteria pulmonalis war weir und  komtuunizierte mit  
dem Ductus arteriosus. Enge, aug dec rechten Kammer  ausgeheade Aorta.  Wegen 
der  ungew61mlichert Ablei tung des Blutes des linken Vorhofs sfeht  seth Fall  einzig da. 

Mit  der Atresie des linken ven6sen Ostiums derselben haben  sich mehrere Forscher  
besch/tftigt. Nach Rokitansky wiire eine prim/tre Deviat ion der  Septa die Ursache.  
Auch M6nckeberg hat  sich im gleichen Simm ge/tul]ert und versuchte besonders 
den h/~ufig vorkommeaden subaor~alen Defekt zu erkl/tren. Normalerweise n/thera 
sich bei dec Teilung des Ostium atrioventricul~re commune die Ebenen des Vorhofs- 
und des Kammerseptums dem Canalis auricularis und  die beiden wachsen dann  in 
der Mitre des vorderen und  hinteren Endokardpolsters  z u ~ m m e n .  Ein  einseitig 
liegendes Septum ffikrt zum Verwachsen yon falschen Eadokardpols tern  und somit  
zu einer abnormen  Teilung. Nach Kiihne ware die Ursache der Umstand,  da/3 das 
Ostium zur Seite gezogen wird, so dab eine mitra]e Atresie auch bei normal herab- 
wachsendem Vorhof-Kammcrseptum ents tehen kaan  und  die oberhalb des Ostiums 
ents tehende Wucherung des Endothels wesentllch zur E rzeu~mg des Verschlusses 
bei tragen kanu.  Benin, gho// nahm gegen die M6nckebergsche Theorie Stellung; 
naeb seiner Auffassung w~re diese unhal tbar ,  da das Septum yon der Seite und nicht  
wm oben w~tchst, weshalb yon einer solchen Deviat ion nicht  die Rede sein kann.  
Ein  Teil der Forscher erwahnt auch einen entziindliehen Ursprung. Gegen dine 
Entz i indung sprich~ dec Umstand,  dab wir an der Stelle dec verschlossenen Mitral- 
klappe oft 3~uskclgewebe linden. Auch Bredt beschhftigt  sieh mit  der entziindlibhen 
Genese und will einer solchen - -  in dec Annahme,  d~B im intrautdr inen Leben sich die 
Eutzf indung auch auf die Muskulatur erstreckt - -  auch einen Platz einr/tumen; 
allerdings gibt  er aueh zu, dab dieser S tandpunk t  beim ~o-r6Bten Teil der FSlle 
unha l tba r  ist. Er  fai]t die rnitrale Atresie als eine Teilerscheinung des allgemeinen 
teratogenetischcn Prozesses auf, in welehcm die Wadhstumspotenz der einzelnen 
Herzteile voaeinander  unabh/~ngig und die gegebenenfatl.~ nachweisbare Ver- 
engerung dec ~OToi~en Gef/tl]e nut  eine Beg[eiterscheinung einer umschriebenen Wachs. 
tumshemmung  des Canalis auricularis sein sollte. Scriba h/tit die Deviatiolmtheorie 
ftir richtig, er bemerkt  jedoch, dab die abnorme Wachstumsr ichtung des Vorhof- 
septums of~ nicht  zu crkennen ist. da dec auffalleud vergr613ertc oder verkleinerte 
Vorhof zu I r r t i imeru  ftihren kann, er weist aber auch darauf  hha, dal] h/~afig F/tile 
vorkommen,  bei welchen eine Septumdeviat ion ohne Atresie des venOsen Ostiums 
besteht.  Scriba erw/~hnt auch, dal] an der Vorhof-Kammer~ 'enze oft (mit Deviat ion 
und  Atresie oder auch ohne let ztere) dem Foremen pr imum entsprechend ein be- 
tr~chtl ichcr Defekt sichtbar ist, manchmal  nur  eme siehelf6rrnige Lei~te yon Kammer .  
septum iibrig bleibt, die gar nicht geniigen wiirde, um - -  im Sinne dec Theorie M6ncke. 
bergs - -  das Ostinm atriovcntriculare zu verschliel]en. 

Eine viel diskutierte Frage ist ~ue|~ dec Zusammeahang  der mitra ten A~resie, 
tier Stenose des Aortenost~ums und  des eventueti  vorhandenen  Kammerseptum-  
defektes. Naeh Herxheimer ware dieser Zusammenhang  nur ein seheinbarer,  da die 
Entwicklung dec Kammersepta  nur in dec 4. Woche erfolgt m~d auch die groBen 
Gef/~l]e in dec gleichen Zeit gebildet werden, also die gleiche Ursache, die die Ent-  
~-icklung des Kammerseptums stSrt und  die Atresie des l inken ven6sen Ostinms 
erzeu~t., aueh die Stenose des Aortenostiun~s ven~rsachea kann.  Die umschriebene 
Wachs tumshemmung,  die dic Atresid erzeugte, karm auch zur Hypoplasie des ent- 
sprechenden Herzteiles fiihren, es l i e~  jedoch viel n/ther, auf der Hand,  dal] diese 
funktionel len Ursprungs ist, da z. B. im Falle einer mitr~len Atresie die linke K a m m e r  
sozusagen vollst/tndig aus dem Ka~i~lauf ausgeschaltet  ist und hypoplastisch 61eibt. 
Im Falle einer Deviation ist dec subaortale Defekt verst~ndlich, wenn das Bulbus- 
septum nicht  in der iiblichen Weise mit dem Kammerseptum,  sondern seitlich yon 

Virr Ar~hiv.: Bd. :',(i). 3A~a 
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diesem mi t  der Kammermnskula tu r  Verw~,ehst. Im allgemeinen ist das zur hypo- 
plastisehen Kammer  gehSrende Blutgef~13 eng (Br~xl$, M6nckeberg), es k o m m e n  
abe t  auch F~,lle re.it normal weiten oder erweiterten Gefii.flen vor (Dudzus, Scriba). 
Nach Scriba geht die Weite der Art~rien und die Lage der Bulbus-Truneuss t~mme 
dem Vorkommen und mit  der Gr6fle des subaor ta len Defektes parallel. So is t  bei 
Atresie des Aortenostiums und bei verengter  AorLa descendens der Septumdefekt  
gew6hnlich klein oder fehlt vollst~indig, w~hrend er bei welter Aorta  bet rgcht l icher  
ist, da im Falle einer engen Aorta  auch das Bulbus-Truncnsseptum in der gleichen 
Rich tung  (ira gegebenen Falle naeh finks) verschoben ist, wie das Kammemep tum,  
so dab ihr  Verwachsen begreiflieher ist als im Falle einer weiten Aorta. Nach Dudzus 
sollen Atresie und Septumdefekte nicht  voneinander  abh~ngig sebl; nach seiner 

/ 

\ 
Abb. 11. Ui~pmmg und Vcrlauf dcr Cor- 
onarartcrien Fall 3. A Aorta, P Art. 
pulm., 1 Ramus desc. ant. (text., 2 Ramus 
circ. dext., 3 Ramus desc. post., 4 Ramus 

circ', sin., 5 Ramus dose. ant. sin. 

Ansicht  wiirde der seheinbare Zus~mmen-  
h~ng darauf  beruhen,  dal~ in der  friih- 
embryonalen Zeit  die Entwiek lung  dcr  
beiden zeitlich beilS.ufig znsammenf'Mlt,  
so dal] diejenige Ursache, die die eine 
Mfl]bildung bedingt ,  aueh die i ibr igen 
Anomalien verursachen kanu;  er n i m m t  
deshalb mu" einen zeitlichen, n i c h t  aber  
einen urs~chlichen Zusammenhang solcher  
mult ipler  Entwicklungsfehler  an. Heute  
s teh t  die Deviationstheorie im Vorder-  
grund. Das Vorhof -Kammersep tum i s t  
seitlich verschoben, die gemeinsame 
H6hle ungleichmal3ig aufget~ilt. Das  in 
falscher Richtung wachsende K a m m e r -  
septu~n kann  sich mit  dem norma l  ge- 
r iehte ten  Truncusseptum oft (abet  n icht  
immer) nicht  vereinigen, so da2 au f  diese 
Weise der  oft beobachtete  Entwicklungs-  
defekt ents tehen kann.  

Bei der  Untersuchung der Transposi-  
tionsfMle wurde ziemlieh oft a u c h  eine 
Transposit ion der Kranzgefhl~e festge- 
stellt. Diese ks  nn  total  oder par t i a l  sein; 
am hgufig s tenentspringen die R a m i  des- 
cendentes, der rechte Ramus circularis,  

sodann der linke Ramus eireularis an  regelwidriger Stelle. Bei der Detors ion dreh t  
sich der rechte Sinus nach links und  hin~en, die ans ibm ausgehende Kranza r t e r i e  
gelangt in die N/~he des Ramus descendens anter ior  der l inken Coronaria, le tz tere  
en t fe rn t  sich also veto linken Shins und n~hert  sich dem Gefii/3gebiet des r e c h t e n  
Sinus. Zugleich dreht  sich der linke Sinus nach h in ten  und  nach rechts, e n t f e r n t  
sich veto P~amus descendens anter ior  und  nghert  sieh dem Ramns  descendens  
posterior. Bei der herabgesetzten oder vol lkommenen Entwickhmg der Detors ionen  
k a n n  eine partielle oder totale Transposit ion der Gefi~/3e entstehen.  

I n  unserem Fall (Abb. 11) gibt  die rechte Coronaria zuerst einen Ramus  cireum- 
flexns dexter,  einen Ramns descendens posterior und  dann  einen schwaehen P ~ m n s  
deseendens anterior  ab, w~hrend die linke Coronaria h in ten  entspringt ,  einen R a m u s  
circum/lexus simister und auf der linken Herzseite der linken Kammer  en t sprechend  
einen Ramus descendens anterior  abgibt .  

Z~isammen/~sung. U n t b r s u c h u n g  e ines  36 S t u n d e n  l e b e n d e n  K n a b e n .  

E s  w u r d e  b e i m  E i n s c h n i t t  in  die  l i n k e  W a n d  d e r  e r w e i t e r t e n  r e c h t e n  
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Karnmer die spaltf6rmige, mit  Blut gef!illte imd vollkommen abgeschlos- 
sene, mit  dem linken Vorhof nicht kommunizierende linke I ~ m m e r  
gefunden. In  der rechten K~mmer  ist die Tricuspidalklappe zu erkennen, 
w~hrend 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, w~hrend der linke Sinus 
hinten l i e~  und einen kleinen schwachen t ~ m u s  desdencens abgibt. Der 
Ductus arteriosus ist welt. Die fibrigen Organe der Frueht  zeigen keine 
Ver~nder~mg. 

4. Fall. 
Unser 4. Fall ents tammte der Zwillingsschwangerschaft einer I I I . -Pa ra .  

Der eine der eineiigen Zwillinge wog 2200 g, der andere 1210 g. Die erste 
reife Frucht  weiblichen Geschlechts 
war gut entwickelt; Mutter und 
Tochter verliel3en das Krankenhaus 
in gesundem Zustand. Das 2. Kind 
war ein totgeborener, unreifer An- 
encephalus weiblichen Geschlechts. 
Der Hirnsch~tdel fehlt vollst~ndig, der 
Gesichtsseh~lel ist hinten auf einem 
4U2 • 5 cm gToBen Gebiet mit  einem 
livid-roten membran6sem Gebilde 
bedeckt. Cheilognathopalatoschisis. 
Die Spaltung der Oberlippe setzt 
sich links yon der Nasenscheidewand 
bis zum Rachen fort. I)er linke 
Daumen fehlt. In  der Dammgegend 
miindet Urethra,  Vagina und Rec- 
tum in eine gemeinschaftliche 0ff- 
mmg. Die Wirbelss ist in ihrer 
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Abb .  1 ' 2 .  D i a g r a m m  F a l l  4. ] A t r i u m  
dex t r . ,  2 A t r i u m  s iu . ,  3 Vent~rioulus 
c o m m . .  ~ S i n u s  eo rona r iu s ,  5 _~-rteria 
a n o n y m a ,  6 I~ami  a r t .  p u l m o n a l i s ,  7 2,r- 
t e r i a  ca ro t i s  dex t . ,  8 A r t e r i a  s u b c l a v i a  
dex t . ,  9 ~krcus ao r t a e ,  S V e n a  e a v a  sup .  

sin.  p e r s i s t e r s .  

ganzen L~inge nach rechts konvex verbogen. Die linke Lunge ist rudi- 
mentor, hasehaui3gro[~ und besteht aus einem gwoBen Lappen. Die 
rechte Lunge ist regelwidrig ausgebildet, der Oberlappen wird durch 
eine tiefe Furche in zwei Teile geteilt. Die Lungen shad luftleer, aus- 
geschnittene Stiicke gehen im Wasser unter. Aus der rechten Herz- 
kammer  geht ein g_e_mein_s_amer T_r_un_cus__arterips_us aus (Abb. 12), 
welchem unmittclbar oberhalb der Semilunarklappen die beiden Art. 
pulmonales, die linke Art. anonyma,  die rechte Carotis, die rechte 
Arteria subclavia entspringen; danach zieht der Aortenbogen fiber den 
rechten Bronchus geneig~ auf der rechten Seitc, der Aorta descendens 
entsprechend nach unten. I m  Truncus sehen wir drei Klappen, yon 
welchen die eine hinten, die beiden anderen vorne liegen. Die hintere 
Klappe mil3t 6 mm, die linke vordere 8 ram, die reehte vordere nur 4 mm.  
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Von der  h in te ren  K lappe  geht  eine Kranz a r t e r i e  aus, die auf der  l i nken  
Seite der  l inken K a m m e r  in einen l inken und  rech ten  Ast  gete i l t  abw/~rts 
zieht.  ] )e r  rechte  Vorhof is t  bedeu tend  gr6Ber als der  l inke;  die ~iiin- 
dungsste l le  der  Vena cava  super ior  und  inferior  is t  regetm~13ig. Der  
Sinus coronar ius  ist  klaffend,  durch  diese 0 f fnung  gelangen wir  in  ein 
mittelgrol3es Gefi~131umen, welches bl der  W a n d  des l inken Vorhofs  
in der  R i c h m n g  der l inken Seite des Halses  zur  Vena jugular is  z ieht .  
Dieses Blutgef/~t3 ~Sirde der  pers i s t ie renden Ven~ cava  super ior  sinist~:a 
entsprechen.  Der  l inke Vorhof is t  rudiment / i r ,  die 4 P u l m o n a l v e n e n  
ergiet3en sicil regelm~13ig in  den Vorhof, und  es is t  auch die linke A u r i c u l a  
e rkennbar .  Zwischen den beiden VorhSfen sehen wir  im S e p t m n  das  
weite F o r a m e n  ow~le. Die rechte  K a m m e r  is t  ~ o B  und b i lde t  einen grol3en 
Teil des Herzens ;  es s ind sowohl die Tr icusp ida lM~ppen  wie a u c h  die 
B icusp ida lk l appen  gut  erkennbar .  Die l inke K ~ m m e r  ist  r u d i m e n t ~ r .  
Zwischcn den beidcn K a m m e r n  ist  f iberhaupt  kein  Sep tum s i eh tba r ,  
und der  gemeinsame Truncus  geht  deut l ich  s ich tbar  v o n d e r  r e c h t e n  
K a m m e r  aus. Auch an den iibI~gen Organen der  F r u c h t  sehen wh" 
mehrere  Mil3bildungen. Die lblke Niere und  die l inke Ar te r ia  r ena l i s  
fehlt.  Die rechte  Niere is t  grSBer als normal ,  i.hr Pyelon welt ,  der  
Ure te r  not izbuehble is t i f td ick ,  geschlangelt ,  der  untere  Teil ve reng t ,  
jedoeh mi t  einer Borste sondierbar .  Die U re th r a  is t  3 cm lang ,  ihr  
Lumen  eng. Die L/inge der Scheide be t r~g t  4 cm, ihr Umfang  3 cm. 
])as  R e c t u m  mi indet  mi t  der  Ure th ra  und  der  Scheide zusammen  i n  de r  
Vulva.  Der  Uterus  ist  3 cm lang, bleis t i f tdick.  Magen und D / t rme  
en tha l t en  keine Luft .  Zeiehen yon Syphi l is  waren  nich~ nachwei sba r .  

I m  Schr i f t tum wurden bisher  14 sichere F/il le yon Truncus  c o m m u n i s  
pers is tens  ver6ffentl icht .  

Der Fall yon .Buchanan betraf ein M~dehen yon 6t/2 Mon~ten. Der gemeinsame 
Truncus ging oberhalb des am oberen Teil des Kammerseptums liegenden Septum- 
defektes aus; der gemeinsame Truneus hatte drei Klappen, yon welchen die griil3ere 
rechtsseitige. Klappe aus zwei Klappen zusammengeschmolzen scbien. Aus deren 
Tasche gingen auch beide KrunzarteI~en aus. Die beiden Lungensch]agadern 
gingen aus verschiedenen Stellen des Truncus aus. Der wei~re Verlauf entsprach 
einer naeh rechts verlagerten Aorta. 

JPreifl beobachtete Truneus arteriosus communis am tIerzen eines 9 Sttanden 
alten neugeborenen M/~dehens. Auch lfier befand sich unterhalb des Truneus ein 
Septumdefekt der Kammer. Der gemeiasame Truncus besag 4 Klappen: 2 vordere 
und 2 hintere. _~us den beiden linksseitigen Taschen gingen 2 Kranzarterien 
aus. Der linken tt'~ifte des Truneus entsprangen die beiden Lungenschlagadern, 
die linke _4a'teria subclavia, aus der reehten tI/~lfte beide Ar~. carotis comm. urxd die 
rechte Arteria subclavia. Der weitere Verlauf entspr~ch der normnlen Aorta, des- 
cendens. 

Wenner beobachtete diese selene :~Iil3bilduag in 2 F~llen. Seine erste i~lit- 
teilung betraf ehl 3t/tgiges neugeborenes 5Iadchen. Der gemeinsame Truncus 
ging auch bier oberhalb des Defektes des Kammerseptums aus beiden Kammern 
aus, besal] 3 Klappen und die beiden Coronararterien gingen aus den beiden vorderen 
Ta~chen aus. Offenes Forumen ovale. Die beiden Pulmonalarterien ginger~ yon 
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besonderen Stellen des Truncus aus, der weitere Verlauf entsprach einer normalen 
Aorta  descendens. 

In  seincm 2. FaUe handelte es sieh um ein 21/2 Tage altes neugeborenes M/~dchen. 
Die beiden VorhSfe kommunizierten durch das weite Foramen ova]e. Der linkc 
Vorhof war rudiment~ir, es ergossen sich in ihn die 4 Pulmonalvenen,  der Vorhof 
konnte  jedoeh in der Richtung der Kammer  nicht  sondiert  werden. Der rechte 
Vorhof war welt, die Miindungsstelle der Vena cava sup. und inf. regelm/~l]ig. Dureh 
den klaffenden Sinus eoronarius gelangt man in die persistierende Vena cava 
superior. Die Kammer  is~ gemeinschaftlich, die Trieuspidalk]appe gut  erkelmbar.  
Der gemeinsame Truncus geht yon der gemeinsamen Kammer  aus, entht~lt 3 Klappen 
und geht nach Abzweigtmg des gemeinsamen Lungensctflagaderstammes im Bflde 
einer normalen Aorta  descendens nach un ten  welter. Aus der hinteren Tasche 
geht die einzige Kranzarterie  aus, die ihrem Verlauf uach der rechten Al'teria coro- 
naria entsprieht.  

Wirth Wilt den Fall eines lj/~hrigen Kaaben  mit.  Unter  der linken h in teren  
Klappe des gemeinsamen Truncus befindet sich ein Kammerdefekt ;  es waren 
3 Klappen nachweisbar:  aus der rechtcn vorderen und aus der hintercn Tasche o-ing 
jc cine Kranzarter ie  aus. 11,.'~ cm oberhalb des Os~iums entspringt  die linke Lungen- 
schlagader, der weitere Verlauf des Truncus entsprach eincr nac| l  rechts verlagertcn 
a o r t a .  Am Anfang der Aorta ascendens zogeu zwei dfinne -~ste zur rechten Lunge 
(zwei _4~'teriae bronchiales). Weites Foramen ovule. 

H iiIse beobachtete  diese seltene Anomalie bei der Sektion eines 18jtthrigcn 
M/idehens. Oberhalb des Kammerseptumdefektes,  sozusagen auf bciden Kammern  
reitend, geht der gemeinsame Truncus aus, der 3 Klappen aufweist, und aus der 
vorderen und  rechten hhlteren Tasche je eine Kranzschlagader ausgeht. Die Arteri~ 
pulmonalis fehlt, es ging uur vom Anfa.ngsteil der a o r t a  dcscendens je ein Bronchial- 
ast  zu beiden Lungen. 

Klemke fund bei einem 21j/ihrigen, an einem Unfall  gestorbenen Manne cinen 
persistierenden Truneus, der aus beiden Kammern  ausgehend auf dem Kammer-  
septurndefekt ritt .  Es waren 3 Klappentaschen yon fibernormaler (~r6f3e am Anfangs- 
teil des Truncus sichtbar, und ~us der vorderen und linken Tasche ging je eine Arteria 
coronaria aus. Die Lungenschlagadern gingen aus vcrschiedenen Stellen des Truncus 
aus. Der weitere Verlauf des Truncus entspraeh der normalen Aorta descendens. 

Der 1. Fall  von Siegmund betraf eine 33jhhrige, an  Lungentuberkulose leidendc 
Frau.  Es waren 3 Klappentaschen sichtbar,  aus den beiden vorderen Tasehen gingen 
die beiden Kranzar ter ien aus. Vom _4_reus ziehea 3 Bronchialarterien zu den Lungen;  
der weitere Verlauf des Truncus entsprach einer naeh rechts verlagcrten Aort~ 
descendens. 

In  ~ i n e m  2. Falle handelte es sich um ein 12 Tage altes .~l~dchen, bei welehem, 
wie im 1. Falle, der Truncus eine reitende Stellung fiber dem Defekt des Kammer-  
septums einnaban. (~*ber den 3 Klappentaschen gehen die beiden .4xteriae pulmonales 
aus, der weitere Verlauf war normal. Die ,-krteriae coronariae gingen aus der rechten 
und  linken Ta.~che aus. 

Zimrnermann konnte einen persistierenden Truncus bei einem 25jt~hrigen an 
Urffallsfolgen gestorbenen Manne beobachten.  Auch dieser reitet  auf dem gew6hnlieh 
vorhandenen Kammerseptumdefekt ,  besitzt  3 Klappen mit  einer Kranzader-  
miindung in der vorderen und hinteren Tasche. Der Verlauf des Haupts tammes  
ist normal, yon der konkaven Flttche des Bogens zieht ein Ast zur linken Lunge, 
w/~hrend aus dem descendierenden Teil die zur rechten Lunge ziehenden Bronchial- 
ar ter ien und  die normalen -~ste des Aortenbogens ausgehen. 

Feller ver6ffentliehte 4 F/ille. Im 1. Fallc beobachtete  er die seltene Mif]bildtulg 
bei efl~em 2 Tage al ten M/kichen. Der gemeinsame Truncus enthiel t  4 Klappentaschen,  
in welchen t rotz der fetalen Endokardit is  die aus der rechtefl vorderen und linken 
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hinteren Tasche ausgehenden Kranzarterien nachweisbar waren. Unterh~lb der 
hinteren Klappen war ein Kammerseptumdefekt nachweisbar. Die Arteria pulmonalis 
entspringt mit einem gemeinsamen Stamm, teilt sich dana in zwei~ste. Die weiteren 
~S~ste und der weitere Verlauf war normM und zeigte das Bfld einer nach reehts 
verlagerten Aorta. 

Seinen 2. Fall  beobachtete er bei ehmm mehrere Monate alten Situgling. Der 
Truncus war hier nur ein partieller; aus dem stgrkeren Hauptast gehen die Lungen- 
schlagadern aus und die Fortsetzung geht dem Ductus Botalli entsprechend in die 
auf dcr linken Seite befindliche Aorta descendens tiber. Der Nebenstamm ist 
schwgeher; aus ibm gehen die Gefgl3e des Aortenbogens aus, scdann miindet auch 
dieser in die Aorta descendens. Am Kammerseptum war auch hier ein :Defekt 
nachweisbar, und aus den beiden hinteren der 3 Klappen entsprin~ je eine :Kranz- 
arterie. 

Sein 3. Fall  war ein 1 Woebe alter Knabe. Hier beobachtete er eine totale 
Persistenz des Truncus. Das gemeinsame arteri~Ssc Ostium enthielt 3 Klappen, 
aus den beiden hinteren gingen die beiden Coronararterien aus. Auf der hinteren 
rechten Klappe zdgt  eine Falte die Zusammenschmelzung der urspriinglieh doppeltcn 
Tasche an. Die beiden Lungenschlagadern entspringen getrennt, auch die Gefgl~e 
des Arcus gehen in normaler Reihenfolge ab. 

Der 4. FaU betraf ein 21/~ Monate altes M&dchen, deren Eltern an Herzfehler 
litten. Am partiellen gemeinsamen Truncus konnte er, infolge fetaler Endokarditis 
teilweise verschmolzene Klappen beobaehten; aus der reehten vorderen und aus der 
Commissur der beiden hinteren geht eine Kranzarterie aus. Unterhalb der beiden 
hinteren Klappen ist ein Defekt am Kammerseptum sichtbar. Die beiden Lungen- 
seblagadern entspringen gemeinschaftlich, die linke Lungensehlagader stebt dureh 
den Ductus Botalli mit der in normaler Weise links absteigenden Aorta deseendens 
in Zusammenhang. 

I n  unserem Fal le  beobach te ten  wir einen t o t a l e n  pers is t ie renden ~['rhn- 
cus, der  aus der  rechten  K a m m e r  ausgeht .  Unte r  den  b i she r igen  Be- 
obach tungen  wurde nu t  in zwei Fgl len  (Preifl u n d  der  3. Fa l l  yon Feller) 
ein aus der  rech ten  K a m m e r  ausgehender  gemeinsamer 'Truncus  ge funden ,  
sonst geht  er gewShnlich oberhalb  des K a m m e r s e p t u m d e f e k t e s ,  quasi  
in re i t ender  SteUung, aus beiden K a m m e r n  aus. In  unserem F a l l e  war  
das  S e p t u m  zwischen den beiden K a m m e r n  gar n ich t  en twicke l t .  Die 
linke K a m m e r  war  klein u n d  a t rophisch,  ebenso auch der  l inke Vorhof ,  
die B icusp ida lk lappe  und  auch die Tr ieusp ida lk lappe  war  gut  e r k e n n b a r .  
Von den 3 K l a p p e n  des gemeinsamen Truncus  l iegt  die eine h in t e n ,  
die be iden  anderen  vorne,  die h intere  ist  bedeu tend  kleiner  als die b e i d e n  
anderen ,  und  die daraus  entspr ingende  Coronar ia  en t spr ich t  i h r e m  Ver- 
laufe nach  der  l inken ,ad.teria coronaria.  Der  gemeinsame T r u n e u s  g ib t  
die be iden  Pu lmonal i sgs te  abgesonder t  ab, zwischen diesen die l inke 
A n o n y m a ,  se tz t  sich d a n n  naeh  Abgabe  der  rechten Carot is  u n d  Sub- 
clavia nach  l~berbr i ickung des rechten  Bronchus nach  rechts  z i ehend  
im Bilde der  Aor ta  descendens  fort.  

Der  Truncus  persistens communis  kann  to t a l  oder  pa r t i a l  sein. P a r t i a l  
ist er, wenn die Pulmonal i sgs te  mi t  gemeinsamem S t a m m  aus  dem 
Truncus  ausgehen und  to ta l ,  wenn sie einzeln entspr ingen.  Zur  En t -  
s tehung des Trunct~sseptums mfissen 3 Bedingungen erfii l l t  w e r d e n :  
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1. Bildung eines Septu m aortico-pulmonale, 

2. Bfldung eines proximalen Bulbuswulstes, 

3. Bildung eines distaler~ Bulbuswulstes. 

Trit t  irgendeine StSrung in der Entwicklung dieser drei Septa auf 
(auch ~us dem Vcrwachsen der proximalen und distalen Bulbuswfilste 
entsteht ein Septum), so entstehea verschiedene Grade der Entwicklungs- 
anomalien. Beim Fehlen aUer drei Bestandteile entsteht ein Tru ncu s  
.persistens communis  totalis mit groBem Kammerdefekt. Ist  das Septum 
aortico-pulmonale vollkommen oder teilweise ent~ickelt, der proximale 
und distale Bulbuswulst dagegen nicht typisch, so entsteht ein Tru ncu s  
�9 persistens Ta,~tialis, bei welchem der Nebenstamm, aus welchem die 
Pulmonalgef~13e ausgehen, gewShnlich viel schw~cher ist als der Haupt-  
stamm, welcher in seinem weiteren Vcrlaufe der Aorta descendens ent- 
spricht. Fehlt  mlr der proximale BulbushSckcr, so sehen ~dr nur am 
oberen Teil des Septum ventriculorum eh~en Defekt neben normalem 
Ursprung yon Aorta und Pulmonalis, oder es entsteht eine Stenose oder 
Atresie irgendeines az'teriellen Gefs nebea geschlossenem Sep- 
turn. Bei dem totalen Truncus persistens finden ~ r  gcwShnlich einen 
grol3en K~mmerdefekt, dcr sich jedoch nicht auf die ganze Pars mem- 
branaee~ erstreckt; dies spricht dafiir, dal3 am Verschliei3en des atrio- 
ventrikul~ren Septum nicht nur das Bulbusseptum, sondern auch die ver- 
wachsenen Endothelpolster teilnehmen. Die Entwicklung des Septum 
aorticopulmonale ist ziemlich kompliziert. Z~ischen dem 6. und 4. Bran- 
chialbogcn entsteht eine spornf6rmige Scheidewand, die als Septum 
aorticopulmonale nach unten zu ws und mit dem aus dem distalen 
Bulbuswulst gebildeten Septum zusammenschmilzt. Wird der fragliche 
Branchialbogen obliteriert, so bfldet sich keine Scheidewand z~ischen dem 
4. und 6. Bogensystem und die erste Anlage des Septum aorticopulmonale, 
der Sporn zwischen dem 6. und 4. Bogen, bIeibt wcgen der Obliteration 
der Pulmonalisb6gen in seiner Entwicklung zuriick. Zur Entstehung eines 
totalen Truncus persistcns ist auch eine Ent~icklungsstSrung des distalen 
Bulbusseptums nStig. Wie wir bei den friiheren F~tllen gesehen haben, 
entwickeln sich in dem distalen Bulbusteil eigentlich 4 Wiilste; Serien- 
schnitte yon Schweineembryonen haben gezeigt, dal3 der 1. und 3. Wulst 
~61]er ist als der 2. und 4. Durch das Verwachsen der Wiilste entsteht 
d~s 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 BeriihruRgslinie der distalen 
und proximalen Wiilste, die Klappen selbst entstehen aus dem pro~imalen 
Tell der distalen Bulbuswfilste. Bei der Mehrzahl der beobachteten F~lle 
wurden im Truncus nur 3 Klappen gefunden. Ein Tefl der Forscher crkl~irt 
dies damit, d~13 yon Anfang an nur die .amlagen yon 3 Wiilsten vorhanden 



536 P. Bizza : 

waren, heute herrscht jedoch eher die Verschmelzungstheorie. Letz tere  
wird dadurch unterstiitzt, dab die 3 Klappen, ~ e  auch in unserem 
Falle, nicht gleich grol3 sind und manchmal  sogar auch eine kleine Teilungs- 
furche die Stelle der Verschmelzung anzeig~. GewShnlich schmilzt der 
3. Wulst mit  den iibrigen zusammen ; die urspr/ingliche Stelle der Wuls t  
kann gewShnlich aus den Ursprungsstellen der Kranzgef~l]e berechnet  
werden. 

Noeh interessanter wird unser Fall durch das Vorkommen der 
uater  14F'~Uen nur zweimal gefundenen Vena cav~ superior per- 
sistens. Unter den im embryonalen Alter im Inneren des KSrpers  
verlaufenden Venen mtindet die Vena cardinalis anterior und posterior 
mit einem gemeinsamen Stamm, dem Duetus Cuvieri, ins Herz; dieser 
l ie~  anfSmglieh qucr, gelangt sp/~ter jedoch in eine vertikale Lage und 

Oe bildet sozusagen eine ]~ortsetzun= der Vena cardinalis anterior. Sp'Xter 
ent~ickelt  sieh eine Asymmetrie der Venen der beiden KSrperhS, kften. 
Der rechte I)uctus Cuvieri vdrd atrophiseh, die Venen der linken KSrper-  
h/~lfte ergiel]en sich im Wege einer Queranastomose (Ven~ anonym~ 
sinistra) in den rechten Ductus Cuvieri und erweitern diesen. Aus dem 
derart erweiterten Ductus Cuvieri entsteht (tie rechte Vena c~tva superior, 
wShrend die l~berreste des atrophischen linken Ductus Cuvieri, die 
Vena obliqu~ Atrii sinistri und der Sinus Coronarius die eigenen Venen 
des Herzens aufnehmen. In  unserem Falle gelangen wir durch den klaf- 
fendea Sinus coronarius in ein in der Wand des linken Vorhofs verlaufen- 
des weites Gef/t[~lumen, welches GefS, B in der Richtung der linken Vena 
jug~llaris ffihrt, also zweifellos mit der persistierenden linken Vena eaxra 
superior identiseh ist. 

Z~tsammen[assung. Untersuehung der Leiche eines totgeborenen, ans 
einer Zwillingssehwangersehaft entstammenden M/tdchens. An der 
Leiehe wurde eine Anencephalie, ein Fehlen der linken Niere, eine Kloaka,  
lecher eine sehwere Entwiekhmgsst6rung des Herzens beobaehtet.  I m  
Herzen sehen wit neben einem rudiment/iren linken Vorhof und linker 
Kammer  einen erweiterten reehten Vorhof und eine ms reehte 
Kammer .  Zwisehen den beiden Kammern  hat sieh kein Septum ent- 
wiekelt, die Bi- und Trieuspidalklappen sind jedoch deutlieh erkennbar.  
Von der reehten Kammer  geht ein gemeinsamer Tmmeus arteriosus aus, 
der die beiden Lungenschlagadem einzeln abgib~, sodann nach links 
die Axteria anonyma, naeh rechts die Axteria earotis und Arteria sub- 
clavia und dana in einem nach reehts geneigten Bogen in die Aorta des- 
cendens tibergeht. 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- 
sp r in~  eine einzige Kranzarterie, die - -  nachdem sie einen Ast naeh rechts 
abgegeben hat - -  am linken l{and der linken Kammer  hinabzieht. Vom 
Halsteil der linken KSrperh/tlfte fiihrt ein mittelgrof~es Blutgef~B der 
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H i n t e r w ~ m d  des  l inken  V o r h o f s  ent.ltmg d u r c h  die M i i n d u n g  des  S i n u s  

co rona r iu s  in d e n  r e c h t e n  Vorhof .  Dieses  Gef/iB e n t s p r i c h t  d e r  ' pe r -  

s i s t i e r e n d e n  l i nken  V e n a  cav,~ super ior .  

Literatur. 
Abbott, E. M. : Congen. heart dise~rse. Nelson Loose. Leaf Medicine, Par t  II, Vol. I V, 

p. 295. - -Ambrus ,  G.: J.  Teehn. Methods 15, 103 (1936). - -  Bredt, H.: Virchows Arch. 
296, 114 ( 1 9 3 6 ) . -  Doerr, W.: Virchows Arch. :Jill, 668 ( 1 9 3 8 ) . -  Don~zatly, H. H.: 
,l. amer. reed. A~soc. 82, 1318 (1924). - -  Dudzus, M.:  Virchows Arch. 2;17, 32 (1922). 
Felber, , t . :  Virchows Arch. 279, 869 (1931). - -  GdaT~ir, I .:  Amer. J. Path. 5, 285 
(1929). - -  Hiilse, W.: Virchows Arch. 225, 16 (1918). - -  Klemke. W.: Zbl. Path.  36, 
307 (1925). --- McIntosh: Zit. nach A b b o t t . -  MS rwkeber9: Henke-Lubarsch' Hand- 
buch der speziellen pathologischen Anatomic und Histologie, Bd. II.  S. 124. 1924. - -  
Pernkop/, E. u. IV. Wirtinge.r: Virchows Arch. 295, 143 (1935). - -  Preifl, H.: Bei t r .  
path. Ana~t. 7, 283 (1890). - -  Schu~tlbe, E.: Die ~Iorphologie der MiBbildungen des 
Menschen und der Tiere. Tell I l I ,  S. 517. 1911. - - S c r i b a ,  K.: Zbl. Path.  67, 353 
(1937). --- Spitzer, A.:  Virchows Arch. 243, 81 (1923). - -  Stmlverini-Barbieri: Jb.  
Kinderheilk. 56, 493 (19~)2). --Sie.qmu~ul, H.: Z. Kreislaufforsch. 80, 65 (1928). - -  
Tamtler, J.:  Keibel.Malls Handbuch, Bd. II, S. 517. 1911. - -  I Ven, ner, 0.:  Virchows 
Arch. 19{i. 127 (1~t9). --- Zim~r~rrnann, A.  ~)1.: Amer. J. Path. 3, (i17 (1927). 


