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Die Milbildungen der Valvula tricuspidalis sind unter den angebore-
nen MiBbildungen sehr selten. Aus diesem Grunde sind auch die Kennt-
nisse tiber ihre Genese noch recht mangelhaft. Eine vorherrschende
Theorie iiber ihre Entstehung existiert iiberhaupt nicht, sondern fast
jeder Beobachter, der einen derartigen Fall beschrieb, stellte auch eine
eigene Anschauung der formalen und kausalen Genese zur Erdrterung.
Um aber iiberhaupt zu einem Bilde von der méglichen Entstehung dieser
MiBbildungen zu kommen, ist eine groBere Anzahl von Féllen notwendig.
Stellt doch jeder Fall, wie BREDT sagt, den Endzustand eines natiir-
lichen Experimentes dar. Und nur ein vergleichender Uberblick iiber
eine groBe Anzahl derartiger Experimente, zu verschiedenen Zeitpunkten
und unter verschiedenen Bedingungen von der Natur ausgefiihrt, wird
es uns erlauben, unter Berticksichtigung dessen, was wir aus der nor-
malen Entwicklungsgeschichte wissen, zur Erkenntnis der bei der Ent-
stehung dieser Milbildungen wirkenden Krifte zu kommen. Dariiber
hinaus aber sind aus einer genauen Analyse zahlreicher Mifbildungen
wertvolle Schliisse auch auf die normale Entwicklung, ihre Gesetze
und die hier wirkenden Krifte méglich.

In neuerer Zeit, seitdem man bestimmte kongenitale Herzmifibil-
dungen mit Erfolg operativ angeht, sind sie nicht nur fiir den Embryo-
logen und den pathologischen Anatomen, sondern auch fiir den Kliniker,
insbesondere fiir den Chirurgen von Interesse. Denn eine genaue Kennt-
nis der vorkommenden MiBbildungen ist Voraussetzung einer exakten
Differentialdiagnose zur Erkennung derjenigen Fille, die einer chir-
urgischen Behandlung zugénglich sind. Dies gilt insbesondere auch fiir
die MiBbildungen der Tricuspidalis, die, wie die Literatur zeigt, lange
Zeit mit dem Leben vereinbar sind und in den klinischen Erscheinungen
gerade den zur Operation geeigneten Fillen von Pulmonalstenose recht
ghnlich sein koénnen.

Aus diesen Griinden erscheint es gerechtfertigt, einen weiteren
kasuistischen Beitrag zur Kenntnis der TricuspidalismiBbildungen mit
dem vorliegenden Fall zu leisten.
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Vorgeschichte und klinischer Befund.

Es handelt sich um ein Tjihriges Midchen, das uns von der Chirurgischen
Klinik gur Sektion tiberwiesen wurde. Die Klinikeinweisung war bezeichnender-
weise zur Kldrung einer moglichen Operabilitét erfolgt, so daB Vorgeschichte und
klinischer Befund in Anlehnung an das oben Gesagte von gewissem Interesse sind.
Die Familienanamnese bietet nichts Besonderes, die Eltern und 2 Geschwister sind
gesund. Schon bei der Geburt wurde ein Herzfehler diagnostiziert. Es bestand
eine Blauverfarbung des Gesichtes und der Extremitéiten, die sich im 2. Lebens-
jahr betrichtlich verstirkte. AuBer Erkiltungen war das Kind nie ernstlich
krank. Bei geringer Anstrengung traten jedoch schon Atemnot und zunehmende
Blausucht auf. AuBerdem machte sich eine sehr schnelle Ermiidung geltend. In
der letzten Zeit vor der Klinikaufhahme wurden morgens Anschwellungen des
Halses beobachtet. _

Klinischer Befund. Korperliche Entwicklung wie die eines 4—5jéhrigen
Kindes. Geistig sehr regsam. Starke Blaufarbung des Gesichtes, besonders der
Wangen, ebenso der Hande und Fiile, besonders an den Acren. Trommelschlegel-
finger. Beide Vv.jugulares superficiales gestaut. Herzdimpfung links bis zur
lateralen Thoraxwand, rechts 2 Querfinger neben dem Sternum. Uber allen Ostien
etwas leise Tone; kein sicheres pathologisches Gersusch. Spitzenstoll im 7. Inter-
costalraum in der vorderen Axillarlinie. Abdomen etwas aufgetrieben. Deutliche
Ascitessymptome. Unterer Leberrand 1 Querfinger unter dem Rippenbogen. Milz
nicht palpabel. Durchleuchtung: Der linke Herzbogen macht Ventrikelbewegungen,
der rechte Vorhofbewegungen. Varsarva- und M#rrerscher Versuch positiv.
Dorsal- und geringe Rechtsverlagerung des Osophagus bei Cor bovinum. Rontgen-
befund: Das Herz reicht auf der linken Seite bis zur lateralen Thoraxwand. Es
1aBt zusaramen mit der Verbreiterung des HerzgefaBbandes auf der linken Seite
nur einen sektorenférmigen Lungenraum frei. Auch das rechte Herz ist verbreitert.
Wie das Seitenbild zeigt, reicht das Herz nach dorsal bis tiber die Wirbelsdule. Pul-
monalisgefie rechts deutlich, links nicht festzustellen. Keine Lungenstauungs-
zeichnung. Blutbild: Hb 128%, Erythro 7,45 Mill,, F1. 0,86, Leuko 4400, Segm
56 %, Lympho 42%, Eosino 1%, Mono 1%. Urin: Alb. starke Tritbung, Sacch. @,
Ubg. /-, mehrere Leuko, reichlich Erythro, einzelne runde Epithelien. Angio-
kardiographie: Nach Filllung mit Kontrastmittel stellen sich keine Venengeflechte
an der Herzbasis dar. Vielmehr gelangt das Kontrastmittel unmittelbar in die
V. cava cranialis. Im rechten Vorhof ist die Verdiinnung des Mittels so stark, da
eine Differenzierung nicht moglich ist. Pulmonalisdarstellung fehlt. In der Aorta,
die gleichzeitig gefiillt ist, ist der Kontrast wieder stiirker. Das vorliegende Bild
148t lediglich einen Ventrikelseptumdefekt annehmen.

Das Kind starb unter den Anzeichen von Herzmuskelflimmern.
Klinische Diagnose: Ventrikelseptumdefekt, Pulmonalstenose?

Anatomischer Befund.

Unsere Sektionsdiagnose (Sekt.-Nr. 906/49, Obduzent Dr. 0. HUECK)
lautete: Kongenitale MiBbildung der rechten Atrioventrikularklappe.
Tricuspidalinsuffizienz. Ausbildung nur éines ziemlich groBen ventralen
und eines rudimentiren septalen Tricuspidalsegels mit in der Langs-
achse des Ventrikels verlaufendem Ansatz durch kurze Sehnenfiden
und Papillarmuskeln. Dadurch bedingte unvollstindige Teilung der
rechten Herzkammer in 2 Hilften mit méBiger Behinderung des Aus-
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flusses zum Pulmonalostium bel geringer Beweglichkeit der ziemlich
straff gespannten Segel. Etwa pfennigstiickgroBe schlitzartige Offnung
zwischen diesen miBig fibrés verdickten, distal ineinander iibergehenden
Segeln. Starke Erweiterung des rechten Ventrikels vorwiegend vor der
Klappe mit aneurysmaartiger Ausbuchtung der sehr diinnen Ventrikel-
wand in diesem Gebiet. Starke Erweiterung des rechten Vorhofes.
Mehrere Liicken im Septum der stark erweiterten Fossa ovalis. CBIARI-
sches Netz an der Miindung der V. cava caudalis. Mafige Hypertrophie
des linken Ventrikels. Fibrose der Mitralklappe.

Hypoplasie und Atelektase der linken Lunge, besonders des Unter-
lappens mit Verdringung in einen schmalen Raum neben der Wirbel-
siule. Katarrhalische Tracheitis und Bronchitis mit cylindrischer Er-
weiterung der kleinen Bronchien, besonders in der rechten Lunge.
Stauung der Leber mit Hamosiderose. Stauung und Hyperplasie der
weillen Pulpa der Milz. Stauung und Cyanose der Nieren mit Granular-
atrophie. EinfluBstauung mit vendser Hyperdmie des Halsgebietes.
MaBige Stauungsgastritis und vendse Hyperdamie des Darmes. Ascites
von etwa 100 cm® serdser Fliissigkeit. Vendse Hyperamie, Cyanose und
Odem des Gehirns. Cyanose der Haut, besonders des Gesichtes und
des Halses, sowie der Lippenschleimhaut. Hochgradige Trommel-
schlegelfinger und -zehen mit Bildung von Uhrglasnigeln. Allgemeine
Unterentwicklung, etwa dem 4. Lebensjahr entsprechend.

Die histologische Untersuchung ergab keinen in diesem Zusammen-
hang besonders interessierenden Befund.

Beschreibung des Herzens (s. Abb. 1)1,

Der rechte Vorhof ist stark erweitert (gréBte lichte Weite 6,5 cm. Entfernung
V. cava cranialis-— Atrioventrikulargrenze 4 cm). Er ist dullerlich durch einen
deutlichen aber nicht tief eingegrabenen, sondern, besonders am hinteren Um-
fang ziemlich flachen Sulcus coronarius vom Ventrikel abgesetzt. Der ganze Vor-
hof ist von deutlichem, getrilbtem und ziemlich dickem Endokard ausgekleidet.
Die Trabeculae carneae sind gut ausgebildet und bilden ein Netzwerk aus groBen,
dicken, stark vorspringenden Ziigen, das durch feinere Verzweigungen zu einem
ziemlich feinmaschigen wird. Das rechte Herzohr ist stark erweitert, seine Wan-
dung in den kleinen Liicken zwischen dem Relief der Trabeculae carneae durch-
scheinend diinn. Die Wandstiarke des Vorhofes, an der rechten Begrenzung des
Herzohres gemessen, betragt nur 1 mm. Ein besonders stark entwickelter Muskel-
zug, der sich im weiteren Verlauf aufteilt, bildet die vordere Begrenzung des Vor-
hofes gegen die Einmtindung der V. cava cranialis. Seine Dicke betrigt hier 5 mm.
Er verlauft von der vorderen oberen Vorhofwand, das Herzohr nach oben hinten
begrenzend, im Bogen vor der V. cava cranialis nach rechts und besonders hinten,
teilt sich und geht in das grébere Relief der rechten Vorhofwand iiber. Nach
hinten, zur Einmiindung der V. cava caudalis zu, verflacht sich das Relief, ist
aber noch sichtbar. Vor der Einmiindung der V. cava caudalis findet sich ein gut

L Fir die Anfertigung der Zeichnungen sei Frau Dr. Durkewrrz, Assistentin
am Institut, besonders gedankt.



250 Otro HUECK:

ausgebildetes Cmrarisches Netz, das rechts am Rande inseriert und halbkreis-
formig die ganze Miindung tiberdeckt. Sein Durchmesser vom Ansatz zum freien
Rand in der Mitte betrigt 2 em. Es besteht aus einem feinen aber ziemlich grob-
maschigen Netz von zarten Fasern, die am Ansatz sich zu einer schmalen Mem-
bran verbreitern (1,5 mm breit) und zu einem deutlichen verdickten schmalen
freien Rand (1 mm breit) ziehen. Nach oben hin setzt sich dieser Rand in eine
vorspringende, im weiteren Verlauf langsam verstreichende Falte fort, die an-
nihernd in der hinteren Mittellinie des Vorhofes emporzieht. Nach links zu findet
sich deutlich verdicktes Endokard, dem Torus intervenosus entsprechend, das bald
in die V. cava cranialis iibergeht
und kein wesentliches Relief er-
kennen laBt. Nach rechts findet
sich ein diinneres Endokard,
das deutlich die Muskulatur
durchscheinen 148t und bald
darauf in das Relief der Trabe-
culae carneae iberleitet. Die
groBen Venen sind von einer
Weite, die dem erweiterten Vor-
hof entspricht, und von glatter
Wandbeschaffenheit, wobei die
Intima aber ziemlich derb er-
scheint. Die Fossa ovalis ist
ebenfalls ziemlich stark erwei-
tert (querer Durchmesser 1,5cm,
senkrechter Durchmesser 2,3cm)
und zeigt unten, links und oben
einen deutlichen scharfen Lim-
bus. Nach rechts geht sie ohne
Absetzung in die EinfluBbahn
der V. cava caudalis iiber. Hs
finden sich am linken vorderen
Abb. 1. Blick in den Vorhof und den rechben Rand im sonst verschlossenen
Ventrikelteil (vendse EinfluBbahn). Foramen ovale oben und unten
je eine ovale Offnung, vondenen
die obere grofer ist. (Oberer Defekt: groBte Lange 1,1 em, groBter querer Durch-
messer 0,5 cm. Unterer Defekt: grofite Lange 0,7 em, gréBiter querer Durchmesser
0,3 cm). In dem schmalen Stiick zwischen Limbus fossae ovalis und Herzohr
(Breite an der schmalsten Stelle 1,5 cm) finden sich 3 kleine, von zarten Muskel-
balkchen umrandete Offnungen (Foramina venarum minimarum). Die Einmiin-
dung des Sinus coronarius, die ziemlich weit ist (groBter Langsdurchmesser 9 mm,
grofter Querdurchmesser 3 mm), ist an normaler Stelle zu finden, schrig rechts
unter dem unteren Rand der Fossa ovalis, und ist nach oben durch einen vor-
springenden schmalen Limbus begrenzt, der rechts von der Atrioventrikular-
grenze entspringt und nach links allmablich auslauft. Die untere Begrenzung
bildet das, was makroskopisch als Anulus fibrosus imponiert. Es kommt auf diese
Weise ein nach Jinks langsam verstreichender schmaler Sulcus zustande, der eine
Lange von 1,8 cm aufweist und gewissermaBen die AusfluBbahn der V. coronaria
bildet. Eine Valvula Thebesii ist nicht nachweisbar.

Die Verhiltnisse im Bereich der Atrioventrikulargrenze stellen sich folgender-
maBen dar: Man sieht im Herzcavum eine immerhin deutliche Grenze zwischen
Vorhof und Kammer, die dem normalen Atrioventrikularostium entspricht und
suBerlich mit dem Sulcus coronarius iibereinstimmt. Dieser Anulus fibrosus ist
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an der Vorderwand glatt und wenig erhaben, bis 1 cm breit, geht nach dem Vorhof
in die Uberkleidung der Trabeculae carneae atriorum tiber und nach dem Ven-
trikel in das Wandendokard ohne scharfe Begrenzung. An der Hinterwand ist
der Anulus in Form einer vorspringenden Leiste gegen den Ventrikel scharf ab-
gegrenzt, gegen den Vorhof bildet er die erwihnte untere Begrenzung des ein-
miindenden Sinus coronarius (Breite an dieser Stelle 3 mm). Im Verlauf der
AvusfluBbahn des Sinus coronarius verstreicht diese Leiste wieder. Der Anulus
fibrosus tritt wieder deutlich hervor in der Mitte des Zwischenstiickes zwischen
Foramen ovale und Herzohr. Er beginnt direkt am Ende des verstreichenden Aus-
laufers der oberen Begrenzung der Einmiindung des Sinus coronarius und ist als
flache Leiste wahrzunehmen bis zum Ubergang in die breite Ausbildung unterhalb
des Herzohres.

Ein dorsales Tricuspidalsegel fehlt vollig. Vom septalen ist nur ein Rudiment
nachzuweisen. Dariiber und iiber das ventrale Segel sishe weiter unten. Der
rechte Ventrikel ist stark erweitert und bildet die Herzspitze. AuBerlich findet
sich ein gering entwickeltes Fettgewebe und deutlich sichtbare Venen. Die rechte
Kammer zeigt unterhalb des Herzohres eine in der Herzachse nach unten ver-
laufende Einziehung, wobei der grofiere, stark vorgebuchtete Ventrikelteil rechts
davon liegt und links ein kleinerer, aber ebenfalls wieder vorgebuchteter Anteil.
Die ganze Herzvorderwand wird vom rechten Ventrikel gebildet, auch die linke
Begrenzung, wihrend der linke Ventrikel klein ist und die linke Hinterwand des
Herzens abgibt.

Tm Inneren ist der rechte Ventrikel durch die noch zu beschreibenden Segel
in 2 ungleichgrofle Halften geteilt, die wir ihrer Lage und Funktion nach als venose
EinfluBbahn und AusfluBbahn der Pulmonalis bezeichnen kénnen. Die gréBere
rechte Halfte zeigt einen Querdurchmesser von 4,5 cm und eine Hohe von 3,5 om.
Die Wandung ist iberall deutlich von Endokard iiberzogen und zeigt eine sehr
diinne Ausbildung, die gegen das Licht durchscheinend ist (Dicke 1 mm). Im
grofen und ganzen ist die Wand glatt, es finden sich lediglich folgende Andeutungen
eines Reliefs: An der rechten Seite der Hinterwand 2 etwa reiskorngrofle, runde,
von scharfem Rand umgebene Vertiefungen. Entlang dem hinteren Rand des
Septums ventriculorum nach rechts hinten eine Struktur, die durch vorspringende,
von der Septumgrenze zur hinteren Wand ziehende Faltenbildung und 3 kleine,
zarte, kurze, sehnenfadenartige Gebilde dargestellt wird. Die Falten verstreichen
nach rechts wieder, eine oben, 1 ecm unterhalb des Anulus fibrosus, eine unten,
1,3 em tiefer als die erstere. Sie umschlieBen nach links vorn, oben und unten eine
Vertiefung, die von den beschriebenen Faden durchzogen wird. Am Grund dieser
Vertiefung, die nach rechts verstreicht, ein schwaches Muskelrelief. Sonst ist die
Wand, wie gesagt, glatt bis auf die Fliche des Septum ventriculorum, das eine
quer zur Herzachse verlaufende angedeutete Aufgliederung in Muskelziige aufweist.
Von diesen angedeuteten Muskelziigen geht das Endokard in ein paar zarten kurzen
Faden in das Gewebe des rudimentéren septalen und des ventralen Trienspidal-
segels tiber.

Diese selbst setzen in normaler Weise am Anulus fibrosus an. Thre Form gibt
die beigefiigte Abb. 1 etwas schematisiert wieder. Vom septalen Segel ist nur ein
schmaler Anteil vorhanden, der vom ziemlich derb und breitentwickelten ventralen
Segel in den beiden oberen Dritteln durch einen schlitzformigen Spalt getrennt
ist. Im unteren Drittel gehen beide Segel ineinander iiber. Dieses septale Segel
setzt mit einer Zabl von zarten kurzen Sehnenfiden etwa in der Mitte des Kammer-
septums an. Nur im obersten Abschnitt finden sich keine eigentlichen Sehnenfaden
mehr, sondern das Segelgewebe geht in einem breiteren Zug schrig nach oben in
das Endokard zum Anulus fibrosus bin iiber. Nach rechts vorne geht das ventrale
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Segel in das Endokard der Kammerwand gleichmiBig iiber. Der untere Rand der
Segel zieht frei durch den Ventrikel in einer Linge von 2,3 cm von vorne nach
schrag hinten unten, so daf zwischen diesem Rand und der Herzspitze ein Zwi-
schentaum von 2 em bleibt. Beide Segel zusammen haben folgende Abmessungen:
Lénge des Ansatzes 4 cm, Lange des vorderen in die Ventrikelwand iibergehenden
Randes 4,5 em; Lange des freien unteren Randes 2,3 cm; Lange des am Septum
ansetzenden Randes 5,3 cm. Zwischen beiden Segeln findet sich in den beiden
oberen Dritteln der erwahnte schlitzformige Spalt mit etwas derberen, ganz gering
gewulsteten freien Randern. Dieser Spalt ist, da die Rénder frei beweglich sind,
bei groBter Dehnung fiir 2 kleine Finger gerade
durchgangig. Er verlauft von links hinten oben
schridg nach rechts unten und hat eine grofBite
Lange von 3,1 cm. Dieser Spalt ist allseitig von
Klappengewebe umgeben, obwohl sein oberer
Winkel bis dicht an den Klappenansatz heran-
reicht. Die ganze Klappe ist starr ausgespannt,
etwas fibros verdickt und kaum beweglich.

Bei Betrachtung der nach links zum Kam-
merseptum und zur PulmonalisausfluBbahn zu
gelegenen Klappenwand findet sich folgendes
(Abb. 2): Am unteren rechten Rand des durch
die Segel gebildeten Spaltes besteht ein sehnen-
fadenloser Ubergang in einen kleinen Papillar-
muskel, der von 2 Urspriingen an der vorderen
Ventrikelwand kommt. Auflerdem finden sich
in dieser Gegend eine kleine Zahl sehr kurzer
und zarter Sehnenfiden, die ebenfalls zu kleinen
Papillarmuskeln der Ventrikelwand ziehen. Ein
weiterer etwas lingerer Sehnenfaden reicht,
sich aufgabelnd, vom unteren freien Segelrand,
dicht vor dessen Ubergang in das Endokard des
ADb. 2. Blick in die Pulmonalis-  Ventrikelseptums, nach vorne zur Herzspitze.

ausflubbahn. Er ist nicht gespannt und geht in gering an-
gedeutete Papillarmuskeln iiber.

Durch diese Segel wird, wie schon gesagt, die AusfluBbahn férmlich wie ein
zweiter rechter Ventrikel von kleinerem AusmaB abgegrenzt. Auch dieser Teil
ist erweitert, zeigh aber ein deutlich ausgepragtes Wandrelief. Wanddicke an der
diinnsten Stelle 3 mm, am Ubergang zum Ventrikelseptum 4 mm. Ein besonders
stark ausgebildetes Relief, das etwa dem normalen des rechten Ventrikels ent-
spricht, findet sich im oberen Teil an der Kammerwand, da, wo man auflen die
beschriebene, in der Herzachse verlaufende Einziehung sieht, dicht neben dem
Ubergang des ventralen Segels in das Endokard der Kammerwand. Besonders
auffallend ist ferner noch ein starker, gut ausgeprigter Muskelzug, der im unteren
Teil dieses linksgelegenen kleineren Ventrikelanteils von der vorderen Hilfte des
Septum ventriculorum zur Kammerwand zieht, in Parallele zum unteren Rand
des zwischen den Segeln gelegenen Spaltes, dicht vor ihm. Von ibm entspringt
etwa in der Mitte ein kleiner Papillarmuskel, der mit einem kleinen diinnen Sehnen-
faden zum unteren Winkel des Spaltes zieht.

Unterhalb dieses quer verlaufenden Muskels besteht unter dem unteren freien
Rand der Klappe eine Kommunikation beider Ventrikelteile mit einer grofiten
Lénge von 2 em und einer Héhe (unterer XKlappenrand — Herspitze) von 0,9 cm.
Dieses Loch und der Spalt sind die Verbindungen zwischen beiden Ventrikelteilen.
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Die A. pulmonalis ist normal angelegt, nicht verengert und zeigt zarte, gub
schlieBende, normal entwickelte Taschenklappen. Die Noduli Arantii sind stark
ausgepragt.

Wir méchten hier erwihnen, daB8 bei oberflichlicher Betrachtung des rechten
Herzens zunichst der Eindruck entstehen kénnte, es handele sich um eine Ver-
lagerung des vendsen Ostiums im ganzen. Verschiedene Griinde sprechen jedoch
eindeutig gegen diese Auffassung: Zunichst zeigt der duBere anatomische Befund,
daB Vorhof und Ventrikel an normaler Stelle durch einen deutlichen Sulcus coro-
narius voneinander abgesetzt sind, dem im Inneren ein. Anulus fibrosus entspricht.
Die histologische Untersuchung, auf die im néichsten Abschnitt noch eingegangen
wird, bestitigt die Trennung von Vorhof- und Kammermuskulatur durch Binde-
gewebe an normaler Stelle. Sodann finden wir den Ansatz sowohl des rudimentéiren
septalen Segels wie auch des ventralen Segels an normaler Stelle, wahrend fiir eine
Verlagerung des dorsalen Segels kein Anhaltspunkt zu gewinnen ist, dieses viel-
mehr vollstindig fehlt. Wie wir spéter noch zeigen, fiigt sich unsere Auffassung,
nach der es sich um eine nur aus einem ventralen und einem rudimentéren septalen
Segel gebildete Klappe handelt, zwanglos in die {iber derartige Miflbildungen ver-
offentlichte Literatur ein. ‘

Am linken Ventrikel, der eine gut ausgebildete, mafig hypertrophische Wand
von 0,9 em Dicke zeigt und nicht erweitert ist, findet sich kein wesentlicher Befund.
Die Mitralklappe ist normal entwickelt und zeigt eine nur geringe fibrose Ver-
dickung. Der linke Vorhof ist nicht wesentlich erweitert. Das linke Herzohr ist
auffallend klein. Im Foramen ovale finden sich die beiden schon beschriebenen
Offnungen. Die Aorta zeigt wie die Pulmonalis keine Besonderheiten. Das Ven-
trikel- und das Vorhofseptum sind vollstindig intakt bis auf die Defekte im Fora-
men ovale. Anlage und Ausbildung der Coronararterien entsprechen der Norm.
Der Ductus arteriosus Botalli ist nicht nachweisbar.

Histologische Uniersuchung.

Es wurde aus der Vorderwand des rechten Ventrikels, dort, wo sie am diinnsten
ist, sowie aus dem Ubergangsbereich zwischen Vorhof und der ventsen EinfluB-
bahn des Ventrikels, entsprechend dem Sulcus coronarius auflen, je ein Stiick
entnommen und am Paraffinschnitt mit Hématoxylin-Fosin, nach van GIEsox
und auf elastische Fasern gefarbt.

Der histologische Aufbau der Vorderwand des rechten Ventrikels stellt sich
von auBen nach innen folgendermafBen dar: Ein Endothel ist nur stellenweise
am Rand der duBeren Bindegewebsschicht noch erhalten. Die Auflenwand besteht
aus einer zarten Bindegewebsschicht, die im wesentlichen aus straffen kollagenen
Fasern gebildet wird und im ganzen gleichméfiig von einzelnen, deutlich unter-
scheidbaren elastischen Fasern mittlerer Stérke durchzogen wird. Nur stellen-
weise sieht man dicht unter der Oberfliche einen dickeren elastischen Faserzug.
Es folgt eine Schicht lockeren Bindegewebes, ungleich stark, an einzelnen Stellen
ausgepragter, im ganzen mifig breit. Die Verteilung der elastischen Elemente
ist dieselbe. Diese Schicht grenzt an die Muskulatur, die ein durchflochtenes Netz-
werk bildet. Stellenweise trifft man jedoch weitgehend parallele Anordnung, in
der Herzlangsachse ziehend. Die ganze Muskelschicht ist schmal und betrigt
etwa das Zehnfache derduBeren Bindegewebsschicht. Das Myokard ist, nach auflen
zunehmend, reichlich von zum Teil recht grofen GefaBen durchsetzt, deren Wan-
dung keine Besonderheiten zeigt und die reichlich mit Blut gefiillt sind. An meh-
reren Stellen findet sich im mittleren Bezirk der Muskulatur ma8ig viel Fettgewebe.
Die Querstreifung 148t sich nicht erkennen. Die Kerne sind nicht auffallig, ver-
einzelt finden sich Makrophagen. Grofitenteils mit Blut gefiillte Capillaren sind
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reichlich vorhanden. Die Muskelfasern sind stellenweise gleich stark, an anderen
Stellen jedoch teilweise hypertrophisch, teilweise atrophisch. In einzelnen Ge-
bieten ist das Muskelgefiige stark aufgelockert. Das Perimysium ist zart und niché
vermehrt; es finden sich aber stellenweise zwischen den Muskelziigen in wechselnder
Richtung ziehende Bindegewebsstringe. Elastische Elemente sind im Myokard,
von denen die den Gefiflen angehéren abgesehen, nicht vorhanden. Nach innen
zu folgt zunichst eine schmale, jedoch ungleich dicke Bindegewebsschicht, sodann
nochmals eine ziemlich schmale, weitgehend parallel verlaufende Muskelschicht
und endlich abschlieBend nochmals eine Bindegewebsschicht, die der ersteren
gleicht, an einzelnen Stellen jedoch auBerordentlich stark verbreitert ist. Die an
das Myokard.angrenzende erstere Schicht ist nur von einzelnen zarten elastischen
Fasern durchzogen. Die am weitesten nach innen liegende Bindegewebsschicht
zeigh eine dichtere Anordnung elastischer Fasern, die teils ein durchflochtenes
Netzwerk bilden, teils lange Ziige in' der Léngsachse des Herzens verlaufender
mittelstarker Fasern erkennen 1a8t. Ganz nach innen sicht man eine schmale Zone,
die frei von elastischen Fasern ist und erst dicht unter der inneren Oberfliche
finden sich nochmals elastische Elemente. Diese Schicht ist bei groftem Reichtum
an elastischen Fasern die schmalste.

Der Aufbau unseres zweiten Schnittes von der Atrioventrikulargrenze stellt
sich folgendermaBen dar: Das Epikard wird von einer ganz schmalen Schicht
kollagenen Bindegewebes gebildet mit deutlichem Endotheliiberzug und ist von
einer geringen Zahl ganz zarter elastischer Fasern durchzogen, die nur dicht unter
der Oberfliche einen etwas stirkeren Zug bilden. Das subepikardiale Fettgewebe
ist hier reichlich ausgebildet und enthalt mehrere Gefafle, darunter die A. coronaria.
Sie zeigt ein deutliches zartes Endothel und eine ungleichmafig dicke Tuniea in-
terna. Das Myokard zeigt auch hier durchflochtenen Aufbau. Es ist ziemlich
schmal und enthilt einzelne, ebenfalls durchflochtene, teils aber auch vorwiegend
vertikal verlaufende Bindegewebsziige, die kaum elastische Elemente aufweisen.
Jedoch sind diese an den GefiBen sehr gut ausgebildet und finden sich besonders

atch in dem die GefiBe umgebenden Bindegewebe. Capillaren sind reichlich vor-
" handen. Die Muskelbilkchen sind auch hier teils hypertrophisch, teils atrophisch.
Das Endokard besteht aus einer miBig dicken, ziemlich gleichméaBigen Schich
kollagenen Bindegewebes, die nach innen einen Abschlufl durch ein Endothel-
hautchen erkennen 148t. Es wird von einzelnen dickeren und diinneren elastischen
Elementen durchzogen. Eine deutliche elastische Faserschicht ist nahe der Innen-
fliche zu erkennen.

Eine deutliche Trennung von Vorhof- und Ventrikelmuskulatur 148t sich nach-
weisen. Und zwar findet sich zwischen Myokard und subepikardialem Fettgewebe
des Vorhofs ein breiter, zum Teil mit Muskelfasern durchsetzter, an einigen Stellen
auch schmaler werdender, aber im ganzen Vorhofsteil der Priparate nachweisbarer
Bindegewebszug, der sich an der Vorhof-Kammergrenze bis zum Endokard, also
zwischen der Muskulatur, durchzieht und so eine Unterbrechung der Muskulatur
bedingt.

Stromungsverhdiltnisse.

Fiir den fetalen Kreislauf, wie _ef sich in der letzten Zeit vor der
Geburt darstellt, spielt die vorliegende MiBbildung keine wesentliche
Rolle. Das Nabelvenenblut wird durch die V. cava caudalis dem rechten
Vorhof zugefiihrt, gelangt, wie normalerweise auch, von hier zum Teil
durch das Foramen ovale ins linke Herz umnd versorgt so den ganzen
Korper. Eine Mischung des Blutes im rechten Vorhof ist in dieser Periode
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physiologisch, der Unterschied zu normalen Verh#ltnissen liegt also nur
darin, dall einmal infolge Fehlens einer schlufifahigen Atrioventrikular-
klappe schon vor der Geburt der gréfere, ndmlich der vor den Segeln
Ygelegene rechte Ventrikelteil funktionell zum Vorhof gezogen wird,
indem das hier einstrémende Mischblut zum grofiten Teil durch das
Foramen ovale abflieBen muB, und zum anderen darin, daB nur ein
kleiner Teil des Blutes, der in den kleineren Ventrikelteil durch den
Spalt bzw. unter dem freien Klappenrand her gelangt, in die A. pul-
monalis kommen kann. Dieser Teil wird um so kleiner -sein, als das
zweizipflige Ostium nicht ventilartig funktioniert und somit ein
Rilickstromen mdoglich ist. Die Folge wird
sein, dafl im rechten Vorhof bei der Ven-
trikelsystole ein hoherer Druck entsteht,
dessen Ausgleich aber durch eine Erweite-
rung des Foramen ovale mdoglich ist. Die
Tatsache, dall die A. pulmonalis nur sehr
wenig Blut fihrt, ist deswegen ohne Be-
deutung, weil es ja auch normalerweise
durch den Ductus Botalli weitgehend wieder
in den arteriellen Korperkreislauf gelangt.
Wir kénnen hieraus ersehen, daB3 der Ductus
Botalli im vorliegenden Falle eine unter- i
geordnete Bedeutung hatte und seine Aus-  Abb. 3. Schematische Dar-
. . . stellung des rechien Herzens.
bildung also wohl nur eine geringe war,
womit die Tatsache, daB wir ihn bzw. die Chorda ductus arteriosi
bei der Sektion nicht nachweisen konnten, erklirt werden kann.
Man kann vielleicht sogar weitergehen und annehmen, daB der
6. Kiemenbogen beiderseits obliterierte und es iiberhaupt nicht zur
Ausbildung eines eigentlichen Ductus Botalli kam.

Mit der Geburt, d.h. mit Eintritt der Lungenatmung, gestalteten
sich nun die Verhaltnisse sehr viel anders und die MiBbildung bekommt
jetzt ihre volle, das Leben beeintrichtigende Bedeutung. Der Kreislauf
stellt sich nun folgendermaBen dar (vgl. Abb. 3): Aus den Hohlvenen
gelangt das Blut in den rechteni Vorhof. Da eine vollstindige Insuffizienz
des rechten Atrioventrikularostiums besteht, wird der groBere Teil des
rechten' Ventrikels, wie schon oben erwihnt, funktionell zum Vorhof
hinzugezogen, d. h. bei jeder Diastole des Vorhofs fiillt sich gleichzeitig
der vor der Klappe gelegene Kammerteil mit. Wie die Réntgenaufnahme
zeigte, machte dieser Herzteil Vorhofsbewegungen, so da3 wir ihn auch
bewegungsmechanisch zum Vorhof rechnen diirfen. Ein geringer Teil
des vendsen Blutes gelangt durch das zweizipfelige Ostinm und zwischen
unterem Klappenrand und Herzspitze in den kleineren Teil des rechten
Ventrikels. Bei der nun folgenden Systole, die Vorhof und groBerer

Virchows Archiv., Bd. 319. 17
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Ventrikelteil gemeinsam ausfithren, erhoht sich der Druck im Atrio-
ventrikularraum stark und ein gréferer Teil des vendsen Blutes gelangt
durch die beiden Offnungen im Foramen ovale in den linken Vorhof
und so in den Korperkreislauf. Es ist selbstverstdndlich, daf diese
Druckerhshung durch das offene Foramen ovale auf die Dauer nicht
voll ausgeglichen werden kann und daB somit Riickstauung in die
Venen ebenso wie Dilatation des rechten Herzens die Folge sein miissen.
Andererseits ist der Ausfluf in die Pulmonalis durch die quer durch
die Kammer ziechenden Segel zwar behindert, aber nicht ganz verlegt,
- 50 daB ein wenn auch verhdltnisméBig kleiner Teil des vendsen Blutes
doch seinen normalen Weg zur Lunge nehmen wird. Hierfiir sprechen
folgende Uberlegungen: Das Kind hat 7 Jahre gelebt, wobei zwar eine
schwere Cyanose bestand, jedoch eine gerade noch ausreichende Ar-
terialisierung des Blutes stattgefunden hat. Die Aa. bronchales, die,
wenn sie Mischblut fithren, unter Umsténden fiir die Arterialisierung
einer kleinen Blutmenge einspringen kénnen, waren klein und geniigten
sicherlich nicht. Die A.pulmonalis war normal ausgebildet und im
Wachstum nicht zuriickgeblieben. Auflerdem erscheint es einleuchtend,
daB die Klappe zwar den ZufluB hinderte, aber noch mehr das Zuriick-
stromen des durch die beiden méoglichen Kommunikationen einmal in
den kleineren Ventrikelraum gelangten Blutes, da bei der Systole sich .
zweifellos der Abstand zwischen freiem Klappenrand und Herzspitze
verengern mubBte. Dazu kommt, dal die Muskulatur gerade in diesem
kleineren Teil des rechten Ventrikels verhiltnismafBlig stark ausgebildet
war. Wenn man bedenkt, daf ein grofer Teil dieser zweiten Kammer-
hilfte vom Septum ventriculorum gebildet wird und sich sowohl durch
die stirkere Muskelausbildung als auch rein duBerlich durch die oben
beschriebene, in der Lingsachse verlaufende Einziehung vom vorderen
Ventrikelteil abgrenzt, kann man immerhin diskutieren, ob dieser Kam-
merteil nicht normale Bewegungen, d.h. also Ventrikelsystolen aus-
fithrte. In diesem Fall, den wir anzunehmen geneigt sind, wiirde also
das bei der kombinierten Vorhofkammersystole hinter die Segel gelangte
Blut gewissermaflen durch eine eigene Ventrikelteilsystole in die Pul-
monalis ausgetrieben, wobei, wie gesagt, einesteils die Verengerung der
unteren Kommunikation, andéerenteils die starke Blutfiille des gréBeren
Ventrikelteiles ein vollstindiges Zurlickstrémen dorthin verhindern
wiirde.
Die Tatsache, daB bei der Angiokardiographie eine Pulmonalis-
darstellung ausblieb, 188t sich rein strémungsmechanisch vielleicht
folgendermaBen erkliren: Einmal befand sich das Herz bereits in einem
weit fortgeschrittenen Stadium der Dekompensation, im rechten Vorhof-
kammerteil herrschte also ein hoher Druck und eine starke Blutfiille.
Daher kam es zu einer starken Verdinnung des Kontrastmittels, das
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zum groBeren Teil sowieso den direkteren AusfluBweg durch das Foramen
ovale nahm und so zur Darstellung der Aorta fithrte. Von diesem stark
verdinnten Kontrastmittel gelangte wohl nur ein sehr kleiner Teil in
die zweite rechte Ventrikelhdlfte und von hier in die Pulmonalis. Bei
der geringen Fillung und starken Verdiinnung war in dieser eine wahr-
nehmbare Kontrastdarstellung nicht vorhanden.

Epikritisches.

Die klinische Differentialdiagnose des vorliegenden Falles gestaltete
sich, da an eine derartige seltene Tricuspidalismifibildung erklérlicher-
weise zunichst nicht gedacht wurde, aullerordentlich schwierig. Die
Symptome waren diejenigen einer Pulmonalstenose und sowohl Ront-
genaufnahme wie Angiokardiographie konnten die Diagnose nicht
klaren. Letztere lieB einen Ventrikelseptumdefekt vermuten, der aber,
wie aus dem oben Gesagten hervorgeht, auf einem durchgingigen Fora-
men ovale bei pathologischen Stromungsverhiltnissen im rechten Her-
zen beruhte. Die eben besprochene fehlende Kontrastdarstellung der
A, pulmonalis verstirkte den Verdacht auf eine Pulmonalstenose. Auch
die Auskultation versagte, und zwar deshalb, weil die hiérbaren leisen
Téne im wesentlichen vom, in diesem Fall nach hinten verlagerten
linken, Ventrikel ausgingen. Der erste Ton bezog sich auf die ganz nor-
male Kontraktion des linken Ventrikels, vielleicht im Verein mit der
des kleineren rechten Ventrikelteiles, der zweite Ton kam vorwiegend
durch den Schilull der Aortenklappe zustande, wihrend dem der Pul-
monalklappe bei ihrer sicher geringen Fiilllung weniger Gewicht bei-
zumessen war. Die wahrscheinlich doch vorhandenen Geriusche waren
anscheinend wenig charakteristisch und sehr leige.

Die sonstigen Symptome waren nicht spezifisch fir die Art der
MiBbildung, sondern nur typisch fiir einen angeborenen Herzfehler.
Das ganze Krankheitsbild imponierte zunichst als ein sog. Morbus
coeruleus, wobei sowohl die Behinderung des Pulmonalkreislaufes als
auch die im linken Vorbof stattgefundene Mischung von arteriellem
und vendsem Blut die starke Cyanose bedingten. Der hisrdurch zum
Ausdruck kommende chronische Sauerstoffmangel fithrte zu einer
Hemmung der gesamten Entwicklung und bildete einen abnormen
Reiz zur Blutbildung, wodurch es zu einer symptomatischen Poly-
cythiimie kam, die aus dem angefiihrten roten Blutbild deutlich ersicht-
lich ist und als ein notwendiger Anpassungsvorgang aufzufassen ist.
Als Folge der Storung im Lungenkreislauf sind die Trommelschlegel-
finger und -zehen mit Bildung von Uhrglasnigeln aufzufassen, DaB
eine chronische Stauung im grofen Kreislauf mit allen ihren Folgen
bestand, ist selbstverstindlich und geht aus dem oben iiber die Kreis-
Jaufverhdltnisse Gesagten deutlich hervor.

17%
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Teratogenetische Terminationsperiode und formale Genese.

Es ist frither in Féllen von angeborener TricuspidalismiBbildung 6fter der
Gedanke an eine fetale Endokarditis diskutiert worden (RORITANSKY u. a.). Be-
kanntlich soll sich ja gerade die fetale Endokarditis besonders an der Tricuspidalis
abspielen (Rorrransky, HERXHEIMER). Diese Genese ist fiir unseren Fall ab-
zulehnen, da es vollig unwahrscheinlich erscheint, dal eine Endokarditis einerseits
zum volligen Schwund eines Segels und andererseits zur VergréBerung und ano-
malen Lage des ventralen Segels fiithren kann. Dieselbe Ansicht vertritt z. B.
auch Gorz.

Bei jeder MiBbildung erhebt sich nun die Frage nach dem Zeitpunkt ihres Ent-
stehens. Dieser mufl in unserem Falle mit dem der entwicklungsgeschichtlichen
Anlage der Tricuspidalis zusammenfallen, und zwar mit einem frithen Zeitpunkt,
da wir das vollstindige Fehlen des dorsalen Segels und die rudimentéire Ausbildung
des septalen als eine Hemmungsmifbildung auffassen méchten und daher der
Ansicht sind, daB schon das Ausgangsmaterial fiir die Segelbildung, die sog. Endo-
kardhtcker oder -kissen unvollstindig oder gar nicht angelegt waren. Da nach
HerxuEIMER die Anlage der Atrioventrikularklappen schon um die 7. Woche
beginnt und sie im 3. Monat vollendet sein sollen, wire die teratogenetische Ter-
minationsperiode in dieser Zeit, nach Angaben bei Gorz sogar noch frither, fiir die
5.—8. Fetalwoche, anzusetzen. Wie B. FiscEER und MarEscH (nach Gotz) dar-
legten, ist dieser Zeitpunkt weit vor demjenigen gelegen, in dem auf Grund von
Immunitatsforschungen eine fetale Endokarditis erst moglich ist, so daf diese
Entziindung sich erst an schon ausgebildeten Klappen abspielen kann.

Die Entwicklung der Tricuspidalis ist ziemlich kompliziert und es besteht in
der Literatur, wie schon eingangs erwihnt, keineswegs eine einheitliche Auffassung.
Wir wollen uns hier auf die bekanntesten Autoren beschrianken und versuchen,
so ein Verstindnis fiir die mégliche Entstehung der MiBbildung zu gewinnen.

Nach HeErXHEIMER entstehen bei der Teilung des Ostium atrioventriculare
commune durch die Septen zunichst 4 Endokardkissen. Durch Verschmelzung
der jeweils in einem Ostium gelegenen Kissen miteinander entstehen dann 2 Endo-
kardwiilste, die die Grundlage fiir je eine mediale (septale} Zipfelklappe bilden
sollen. An der lateralen Wand jedes Ostiums treten auch Endokardwucherungen
auf, die den Ausgangspunkt fir die anderen Klappenzipfel darstellen. Diese Teile
verschwinden aber zum groBen Teil wieder. Die Klappen selbst sind nach HErx-
HEIMER muskuldsen Ursprungs, von der benachbarten Ventrikelwand aus ent-
stehend, indem deren Muskelbalken allmihlich auf die Unterfliche der Endokard-
vorspriinge iibergreifen. Durch die Einwirkung des Blutstromes wird diese Mus-
kulatur im Bereich der Ostia immer diinner und geht schlieBlich durch Unter-
minierung verloren. Auf diese Weise wandeln sich die urspriinglich muskularen
Anlagen in die Atrioventrikularklappen und ihre Chordae tendineae um.

MONCKEBERG stiitzt sich auf die von Saro beschriebene Bildung der Atrio-
ventrikularklappen aus benachbarten Teilen verschiedener Endokardkissen.

Auch Serrzer geht von 4 Endokardkissen des noch ungeteilten Ostium atrio-
ventriculare commune aus. Er unterscheidet 2 groflere mittlere Kissen, ein vor-
deres und ein hinteres, und 2 kleinere laterale Kissen, ein rechtes und ein linkes.
Vorderes und hinteres Kissen verwachsen miteinander und werden durch die
Herzseptierung jeweils zum Teil dem rechten und zum Teil dem linken Ostium
zugeteilt, so daB ihre seitlichen Teile als mediale (septale) Endokardhécker in die
Ostien vorragen. Jedes Ostium enthilt wiederum 4 Endokardhécker, da jedes
laterale Endokardkissen ebenfalls aus 2 Héckern besteht. Eine besondere Rolle
kommt bei der Entstehung der rechten Atrioventrikularklappe der sog. Tricus-
pidalleiste zu, fiir deren genaueres Verstindnis auf Sprrzers Arbeiten verwiesen



Eine seltene TricuspidalismiBibildung. 259

werden muB. Er unterscheidet im Truncusbulbusabschnitt bei der Herzentwick-
lung im frithen Stadium mehrere, sich jeweils paarweise gegeniiberliegende Wiilste
bzw. Leisten, die in der Kammerregion teils die Septen, teils, wie die Tricuspidal-
leiste, im Verein mit den Endokardhéckern die Klappen und ihre Hilfsorgane,
Chordae tendineae und Papillarmuskeln, bilden. Die beiden rechts vom Septum
gelegenen Wiilste umscheiden nach Sprrzer als Tricuspidalleisten den Einstrs-
mungsteil der rechten Kammer und grenzen ihn gegen den Ausstrémungsteil ab.
Mit den 4 Endokardhéckern, den Anlagen von 4 priméren Klappenzipfeln (Marr,
Saro nach SprrzER) verwichst in der rechten Kammer die Tricuspidalleiste, die
von der parietalen Kammerwand kommend sich in 2, den Einstromungsteil um-
greifende Schenkel spaltet und sich jenseits des Ostiums wieder vereinigt. Ent-
sprechend dem Verlanf der Tricuspidalleiste, vom Septum ventriculorum nach
auflen zur lateralen Kammerwand, bilden sich die groBen Papillarmuskeln aus dem
Stamm der Leiste lateral und medial. Die Verschmelzung der priméiren Klappen-
zipfel soll nun in der rechten Kammer derart erfolgen, dafi die 2 vorderen Hocker,
der vordere mediale und der vordere laterale zu einem grofen vorderen (ventralen)
Segel werden, wihrend bei den beiden hinteren Hockern die Vereinigung iiberhaupt
unterbleibt oder sehr mangelhaft ist. Diese Verschmelzung soll nach Sprrzer
darauf beruhen, daB die Endokardhicker senkrecht zur Spaltbildung getrennt
bleiben, wahrend ihre paarweise Lage auf einem Schenkel die Verschmelzung in
der Leistenrichtung fordere, Fiir die Verschiedenheit der Klappenzahl und -stel-
lung in beiden Ventrikeln gibt Sp1TzER eine komplizierte Erklirung, die im wesent-
lichen auf der Torsion bei der Herzentwicklung beruht. Es ist nicht moglich, hier
darauf im einzelnen einzugeben. Der Endeffekt ist jedenfalls der, daB die Tricus-
pidalleiste gegen die ruhende Septumebene gegenuhrweise gedreht, eine ,,Frontal-
stellung* bekommt, woraus letzten Endes die Bildung des groSen transversalen
ventralen Segels resultieren soll. Von Bedeutung fiir unseren Fall sind noch folgende
Anschauungen Sprrzers. Die fehlende Vereinigung der beiden hinteren Segel hdnge
zum Teil mit der relativen Schwiche des hinteren Schenkels der Tricuspidalleiste
zusammen, wihrend der vordere infolge seiner Grenzstellung zwischen 2 Blut-
sdulen stirker entwickelt werde. Durch den Druck des sog. rechtskammerigen
Aortenconus werde der Bogen der vorderen Tricuspidalleiste verkiirzt und abge-
flacht, der der hinteren verlangert und stirker gekriimmt, was ebenfalls die Bil-
dung eines ventralen und das Getrenntbleiben der hinteren Segel begiinstige.

Nach PErykorr und WIRTINGER entstehen die Klappen ebenfalls aus endo-
kardialen Verdickungen, und zwar die Atrioventrikularklappen aus 4 urspriing-
lichen Ohrkanalkissen. Bei der Vereinigung von Vorhof- und Kammerseptum
sind die verschmolzenen vorn und hinten gelegenen Kissen (die urspriinglich das
obere und untere Ohrkanalkissen darstellten) beteiligt. Aus ihnen entsteht das
septale Segel und ein sog. Zwischensegel, wiahrend die marginalen Segel (ventrales
und dorsales) aus dem lateralen Kissen hervorgehen sollen, das sekundir geteilt
wird.

Die Ableitung der Klappen aus Endokardkissen findet sich auch, jeweils in
einer etwas abweichenden Modifikation der Zuordnung der endgiiltigen Segel zu
den urspriinglichen Kissen, bei Borx und Marr, His, Rorrraxsky.

Ubereinstimmend mit ZiNg kann man aus dem oben Angefiihrten fiir die
Anlage der Tricuspidalklappe als Grundlage annehmen, dafl sie aus Endokard-
kissen entsteht, die sich im noch ungeteilten Herzschlauch vorne und hinten bilden
und ebenso beiderseits lateral. Die vorderen und hinteren Kissen verschmelzen,
beteiligen sich an der Septumbildung und geben fiir jedes Ostium atrioventriculare
einen Teil ab, der Ausgangspunkt der Klappenbildung wird. Welches Segel aber
aus welchem Hocker oder Kissen letztlich entsteht, dariiber gehen, wie wir gesehen
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haben, die Ansichten sehr auseinander. Ebenso ist es noch umstritten, in welcher
Weise sich die Endokardhécker in die Segelklappen umwandeln, ob hierbei die
Muskulatur die Hauptrolle spielt (HERXHEEIMER) oder eine Tricuspidalleiste (SeiT-
zER) oder aber im wesentlichen die mechanischen Krifte der Blutstromung.
Wir mdchten fiir den hier beschriebenen Fall folgende Uberlegungen
anstellen. Sicher erscheint, dafl ein dorsales Tricuspidalsegel iiberhaupt
nicht vorhanden ist. Daraus konnen wir schlieBen, daBl es bei der Ent-
stehung seines Ausgangspunktes, des lateralen Endokardkissens, sich
um einen Anlagemangel handelte. Das ventrale Segel hingegen ist
eher gréofer als normal. Hieraus ist zu schlieBen, dafl sein Ausgangs-
punkt angelegt war und zwar unter Umsténden sehr reichlich. Das
septale Segel endlich ist rudimentir, o dafl auch hier an einen Anlage-
mangel gedacht werden mufl, wobei es moglich erscheint, daB das
Material bei der Bildung der Commissur und der Verschmelzung der
Septen zu weitgehend verbraucht wurde. Einen Anhaltspunkt gewinnen
wir bei der Beachtung des schlitzformigen Spaltes zwischen ventralem
und septalem Segel. Solche Spaltbildungen sind in der Literatur,
meist als Licken, mehrfach erwidhnt, ohne daf eine Deutung unter-
nommen wurde. Lediglich ZINk miBt einer, allerdings etwas anders
gearteten Offnung groBe Bedeutung bei und versucht von hier aus zu
weiteren Ergebnissen in der Riickfithrung der Segel auf ihren Ausgangs-
punkt zu kommen. Wir méchten in unserem Fall einer dhnlichen Uber-
legung Raum geben. Es handelte sich bei diesem Spalt um eine ur-
spriinglich vorhandene Trennung zwischen 2 Endokardhockern, die im
weiteren Verlauf der Entwicklung teilweise verschmolzen sind. Am
zwanglosesten 1464 sich eine Erkldrung finden, wenn wir die Anschau-
ungen von SATO und SPITZER als Grundlage nehmen. Wir kommen dann
zu dem Schluf}, daB es sich um die Liicke zwischen hinterem medialen
(septalen) Hocker, aus dem das septale Segel wegen Materialmangel
nur zu einem rudimentidren Teil entwickelt wurde, und vorderem me-
dialen (septalen) Hocker, einem Baustein des ventralen Segels, handelte.
Zur selben Anschauung kam auch Zing. Hierdurch gewinnen nun die
Entstehungshypothesen Sprrzers und Satos fiir die Tricuspidalis an
Wahrscheinlichkeit. Beide Ansichten geben uns auch eine Grundlage
dafiir, daB das ventrale Segel eine méichtigere Ausbildung erreicht,
entsteht es doch sowohl aus der Hélfte des medialen (septalen) wie
aus der Hilfte des lateralen (marginalen) Endokardkissens, besitzt also
im Vergleich zu den beiden anderen Segeln das doppelt so groBe Aus-
gangsmaterial. SprTzERs Entwicklung der Tricuspidalis gibt uns auch
auf die Frage eine Antwort, warum gerade das ventrale Segel angelegt
ist, das dorsale fehlt und das septale nur rudimentdr vorhanden ist.
Nehmen wir namlich seine Tricuspidalleiste an, so muBl bei aus unbe-
kannten Grinden nicht oder nur rudimentir entwickeltem hinteren
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Schenkel, der an und fiir sich schon relativ schwicher sein soll, ein
Fehlen bzw. eine unvollstéindige Ausbildung sowohl des dorsalen wie
des septalen Segels resultieren, wihrend eine stirkere Entwicklung des
vorderen Schenkels ein groBes ventrales Segel erkliren wiirde.

Dafl die Muskulatur an denjenigen Wandgebieten, an denen keine
Klappe ausgebildet ist, eine Differenzierung und jegliche Bildung von
Trabeculae sowohl wie Papillarmuskeln vermissen 146t, weist unseres
Erachtens darauf hin, daB ein enger Zusammenhang zwischen Klappen-
entstehung und Ausbildung des Wandreliefs, insbesondere auch der
Papillarmuskeln besteht. Dariiber, ob, wie z. B. HERXHEIMER u. a.
schreiben, die Klappen wesentlich muskuldren Ursprungs sind, oder
aber, wie bei SPITZER eine Leisten- oder Wulstbildung zur Entstehung
der Papillarmuskeln, der Chordae tendineae und der Segel notwendig
ist, 14Bt sich hier nichts aussagen. Im ersteren Fall wiirde eine fehlende
Endokardkissenentwicklung auch den Ausgangspunkt fiir die muskulire
Weiterentwicklung im oben dargelegten Sinn vermissen lassen und im
zweiten Fall miiite man, wie schon gesagt, eine Unterentwicklung des
hinteren Schenkels der Tricuspidalleiste annehmen. Wir mdchten hier
aber doch darauf hinweisen, daB letzten Endes die Entwicklungstendenz
der hier zusammenwirkenden Teile, und zwar sowohl in Richtung auf
eine Entwicklung der Endokardkissen als auch in Hinsicht der Differen-
zierung der Muskulatur mangelhaft bzw. nicht vorhanden war. Ent-
sprechend der Ausbildung des ventralen und des rudimentiren septalen
Segels finden wir hingegen in diesem Gebiet, also in dem kleineren Teil
des rechten Ventrikels, sehr wohl eine muskuldre Differenzierung und
auch die Ausbildung von Papillarmuskeln und Sehnenfiden, die wohl
nur sekundér infolge der anormalen Ausbildung und Funktion der
Segel vom Normalen abweicht.

Der Bedeutung der mechanischen Krifte, also der hydrodynamischen
Wirkung des Blutstromes, die von mehreren Forschern, so besonders
von BENEKE, aber auch von anderen wie z. B. SPITZER, stark betont
wird, méchten wir bei der Entwicklung der Herzteile, in unserem Fall
insbesondere der Segelbildung und Wanddifferenzierung, mehr eine
sekundire Rolle zuweisen. Wir berufen uns dabei besonders auf BREDT
und auf die Tatsache, daB bei Verpflanzungsversuchen auch ohne Mit-
wirken einer Blutstrémung normal entwickelte Herzabschnitte oder
ganze Herzen erhalten wurden (S16HR). Jedoch kommt der formenden
Binwirkung des Blutstromes zweifellos bei einmal vorhandener MiB-
bildung ein Einflufl zu. Und zwar méchten wir hier die modellierenden
Krifte der Blutstromung einmal fir die weitere Umgestaltung der
Ventrikelwand heranziehen und deren Ausbuchtung und Glittung, sowie
die starke und teilweise ungleichmiBige Entwicklung des endokardialen’
Bindegewebes hier und im Vorhof weitgehend fiir sekundére, zum
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groBen Teil wohl erst im spiteren Leben entstandene Verianderungen
halten. AuBerdem diirfen wir aber wohl auch die Fibrose des ventralen
und septalen Segels auf einen faserbildenden Reiz der Blutstrémung
zuriickfithren.” Wir verweisen in diesem Zusammenhang auf die Arbeit
von HERTEL, in der itber Endokardverdickungen funktioneller Natur
berichtet wird. Dall es im postfetalen Leben durch die geschilderten
Stromungsverhiltnisse zur Hypertrophie der Muskulatur und spéter
infolge des hohen Druckes zur Dilatation und Atrophie kam, bedarf
wobl keiner weiteren Erorterung.

Die Offnungen im Foramen ovale, die zu einer Lebensfihigkeit im
vorliegenden Fall unerldlich waren, halten wir, obwohl sie in &hnlichen
Fillen fast konstant beschrieben wurden, fiir eine unabhéngige Bildung.
Diese MiBlbildungen sind sehr haufig und in der Literatur oft beschrieben.
Sie werden meistens auf Verdnderungen der Druckverhéltnisse in den
Vorhéfen zuriickgefithrt (BreEDT). In unserem Fall mdchten wir die
2 ovalen Offnungen bei sonst normaler Anlage und Ausbildung der
Fossa ovalis und des Septum secundum auf die starke Erweiterung und
den hohen Druck im rechten Vorhof zuriickfiithren.

Ebenso sind die Netzbildungen an der V. cava caudalis ein héufiger
Befund, der schon von CHIARI in heute noch giiltiger Weise als Reste

der Valvula venosa sinistra (Valvula venae cavae caudalis) erklart
wurden (BREDT).

Es bleibt uns in diesem Abschnitt noch hinzuzufiigen, daB iber die
causale Genese derartiger MiBbildungen bis heute nichts Sicheres aus-
gesagt werden kann. Die Theorie BENEEEs, die allein auf den onto-
genetischen Kriften der physikalischen Wirkung des Blutstromes
basiert, und diejenige SprrzERs, der von den phylogenetischen Kréften
der Herzseptierung ausgeht, sind heute wieder zuriickgetreten. Letzten
Endes mufB auch hier immer erst ein Grund vorhanden sein, der zu
Verinderungen der Blutstromung oder einer Abweichung der septen-
bildenden Krifte filhrt. Auch die Erklirungsversuche anderer Unter-
sucher, speziell im Falle von TricuspidalmiBbildungen gehen iiber die
formale Genese nicht hinaus und verlegen den Beginn der MiBbildung
mit Erklirungen wie umschriebene Defektbildung der Muskelschicht
(ArnsTEIN) oder Ausbleiben der Endothelrohrdifferenzierung bei Unter-
brechung der Kontinuitdt der Endokardkissen (Gorz) in mehr oder
weniger frithere Stadien der Herzentwicklung. Es bleibt uns aber vor-
lﬁuﬁg nur iibrig, wie BREDT es tut, anzunehmen, daB die Gestalt-
inderung der Herzentwicklung durch iibergeordnete, chromosomal be-
dingte Krifte geleitet werde. Eine hier auftretende Stérung muf dann

als letzter Grund fiir das Zustandekommen von MiBbildungen angesehen
werden.
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Vergleichende Literatur.

BrepT teilt die MiBbildungen der Tricuspidalklappe in 2 Hauptgruppen, die
Atresie des Ostiums und die Verlagerung oder MiBgestaltung der Klappen, ein.
Fiir die letztere Gruppe findet sich in der Literatur eine Reihe von Beispielen, auf
die hier nicht weiter eingegangen werden soll, da sie bei HERxHEIMER und MONCKE-
BERG und, soweit sie aus neuerer Zeit stammen, bei BREpT, G012z und Zixx auf-
gefiihrt und besprochen sind. Der hier beschriebene Fall, fiir den wir einen genau
gleichartigen in der verfiighbaren Literatur nicht finden konnten, hat jedoch mit
anderen Fillen manches gemeinsam, was auf eine bestimmte Entwicklungsrichtung
und auf die bei derartigen MiBbildungen wirkenden Krafte vielleicht bei griBerem
Material gewisse Schliisse ermdglicht und fiir eine, von BREDT erwihnte, Formen-
konstanz, allerdings in weiterem Sinne, spricht, die vielleicht einen Fingerzeig
fiir eine einheitliche, noch zu findende Ursache gibt. Zinxk faft die Fille folgender
Beobachter zusammen, die nach dem ersten Beschreiber EsstriN auch als Es-
sTEINsche Krankheit bezeichnet wurden: ErsTeiN, MARXSEN, GEIPEL, SCHONEN-
BERGER, MacCarLuM und einen eigenen. Statt der Klappensegel findet sich ein
membranartiges Band oder eine sackformige Bildung. Ubereinstimmend mit
unserem Fall stellt Zink als gemeinsame Merkmale heraus, dafl der vordere (ven-
trale) Teil stets am besten entwickelt sei. Das entspricht unserem ventralen Segel.
Wihrend bei uns das dorsale Segel ganz fehlt und das septale rudimentér ist, gibt
Z1NE an, daB der mediale (septale) Teil die diirftigste Ausbildung aufweise. Man
kann also unseren Fall vielleicht als Ubergang zu denjenigen Fallen der Literatur
betrachten, in denen einzelne Segel oder aber letztlich alle Segel bis auf kleinste
Rudimente fehlen. Weiterhin findet sich stets {iber dem Conus pulmonalis eine
ovale oder dreieckige Offnung in der Membran, die unserem Spalt zwischen ven-
tralem und septalem Segel entspricht. Auch die Teilung des rechten Ventrikels in
2 Raume ist mutatis mutandis bei uns und den Zinkschen Fillen eine dhnliche.
Ebenso stimmen die Fille darin iiberein, dafi Papillarmuskeln fehlen wie bei uns
im gréfleren rechten Ventrikelteil und an unbedeckten Kammerwandstellen das
trabeculidre Relief. Letztlich findet sich stets ein  offenes bzw. durchgingiges
Foramen ovale.

Anders geartet ist der Fall ArNsTwINg, bei dem simtliche Segel vorhanden,
aber der Ansatz des dorsalen und septalen Segels verlagert war. Doch auch hier
ist ein Teil des rechten Ventrikels funktionell dem Vorhof einbezogen und die
Ventrikelwand zeigh dieselbe Beschaffenheit wie in unserem Fall. Wir mochten
dies als Stiitze unserer oben angefithrten Ansicht iiber die mangelnde Entwick-
lungstendenz und die sekundire Umgestaltung des undifferenzierten Wandteiles
ganz im Sinne ARNsTEINs auffagsen. Der von Gorz beschriebene Fall gehort eben-
falls hierher. :

Sehr dhnlich in bezug auf die Klappenanlage ist unserem Fall derjenige
Osiprrscas. Hier fehlt das septale Segel vollkommen und es findet sich an Stelle der
anderen Segel eine membranartige Bildung. Auch die Erklirung dieses Falles
stimmt mit unserer Ansicht insofern {iberein, als OprpiTscH die Ursache der Mif3-
.bildung im septalen Endokardkissen sicht und der Ansicht ist, daB entweder eine
Unterentwicklung der Bulbuswiilste vorlag oder, was er fiir weniger wahrschein-
lich hélt, ein zu grofler Teil des Endokardkissens bei der Septumbildung verbraucht
wurde. Die gesamte weitere Umgestaltung des rechten Ventrikels, die von unserem
Fall allerdings ziemlich stark abweicht, fithrt OpipiTscE auf die verinderte Stro-
mungsmechanik zuriick. Er erwihnt aber auch, daBl sich Trabekel und Chordae
tendineae nicht entwickeln konnten, da die Klappe selbst fehlte.

Zum Schluf sei als Beispiel fiir ein volliges Fehlen der Tricuspidalklappe noch
der Fall von KLEIN erwihnt, der im iibrigen beil Conusatresie der Pulmonalis und

Virchows Archiv. Bd, 319. 17a
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atypischer Verbindung zwischen ihr und dem rechten Ventrikel noch zu einer ganz
anderen Klasse von MiBbildungen gehort. Auch in diesem Fall blieb eine Differen-
zierung der Ventrikelwand aus, der Befund #hnelt auch histologisch sehr dem
unseren. KLEIN nimmt an, dafl aus Griinden, die wir nicht kennen, die Differen-
zierung der Muskulatur und des Endokards ausblieb und daf so, obwohl Endothel-
kissen angelegt waren, das Bildungsmaterial fiir die Klappen fehlte.

Zusammenfassung.

Es wird ein Fall von TricuspidalismiBbildung beschrieben, bei dem
nur ein ventrales und ein rudimentdres septales Segel nachweisbar
waren, wihrend das dorsale Segel fehlte. Die Vorgeschichte, der klini-
sche und anatomische Befund sowie die Stromungsverhéltnisse werden
ausfithrlich beschrieben. An Hand der entwicklungsgeschichtlichen
Erkenntnisse in der Literatur und im Vergleich mit mehreren &hnlichen
Fillen werden Betrachtungen iiber die formale Genese angestellt und
in einem kurzen Literaturiiberblick gemeinsame Merkmale der Tricus-
pidalismifibildungen aufzuzeigen versucht.
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