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Die Mil3bildungen der Valvula trieuspidMis sind unter den angebore- 
nen Migbildungen sehr selten. Aus diesem Grunde sind aueh die Kennt-  
nisse fiber ihre Genese noeh recht mangelhaft. Eine vorherrsehende 
Theorie fiber ihre Entstehung existiert fiberhaupt nieht, sondern' fast 
jeder Beobachter, der einen derartigen Fall besehrieb, stellte aueh eine 
eigene Ansehauung der formalen und kausalen Genese zur ErSrterung. 
Um abet fiberhaupt zu einem Bilde yon der mSgliehen Entstehung dieser 
MiBbfldungen zu kommen, ist eine grSgere Anzahl yon FMlen notwendig. 
Stellt doeb jeder Fall, wie BREDT sagt, den Endzustand eines natfir- 
lichen Experimentes dar. Und nur ein vergleiehender Uberbliek fiber 
eine groge Anzahl derartiger Experimente, zu versehiedenen Zeitpunkten 
und unter versehiedenen Bedingungen yon der Natur  ausgeffihrt, wird 
es uns erlauben, unter Berfieksiehtigung dessen, was wir aus der nor- 
mMen Entwieklungsgesehiehte wissen, zur Erkenntnis der bei der Ent- 
stehung dieser MiBbildungen wirkenden Kr/~fte zu kommen. Darfiber 
hinaus aber sind aus einer genauen Analyse zahlreieher Migbildungen 
wertvolle Sehliisse aueh auf die normale Entwieklung, ihre Gesetze 
und die hier wirkenden Kr~fte mSglieh. 

In neuerer Zeit, seitdem man bestimmte kongenitale Herzmigbil- 
dungen mit Erfolg operativ angeht, sind sie nieht nut  fiir den Embryo- 
logen und den pathologisehen Anatomen, sondern aueh fiir den Kliniker, 
insbesondere ffir den Chirurgen yon Interesse. Denn eine genaue Kennt- 
nis der vorkommenden MiBbildungen ist Voraussetzung einer exakten 
Differentialdiagnose zur Erkennung derjenigen F~lle, die einer ehir- 
urgischen Behandlung zugiinglieh sind. Dies gilt insbesondere aueh ffir 
die Migbildungen der TricuspidMis, die, wie die Literatur zeigt, lange 
Zeit mit dem Leben vereinbar sind und in den klinisehen Erseheinungen 
gerade den zur Operation geeigneten Fgllen yon Pulmonalstenose reeht 
ghnlieh sein kSnnen. 

Aus diesen Grfinden erseheint es gerechtfertigt, einen weiteren 
kasuistisehen Beitrag zur Kenntnis der TrieuspidalismiBbildnngen mit 
dem vorliegenden Fall zu leisten. 
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Vorgeschichte und lclinischer Be[und. 
Es handelt sich um ein 7j~hriges M~dchen, das nns yon der Chirurgisehen 

Klinik zur Sektion iiberwiesen wurde. Die Klinikeinweisung war bezeichnender- 
weise zur K]~rung einer mSglichen Operabilitfit erfolgt, so dab Vorgesehiehte und 
kliniseher Befund in Anlehnung an das oben Gesagte yon gewissem Interesse sind. 
Die Familienanamnese bietet nichts ]]esonderes, die Eltern und 2 Geschwister sind 
gesund. Sehon bei der Geburt wurde ein Herzfehler diagnostiziert. Es bestand 
eine Blauverf/~rbung des Gesiehtes und der Extremits die sich im 2. Lebens- 
j~hr betr~ehtlich verst~rkte. AuBer Erkaltungen war das Kind nie ernstlieh 
krank. Bei geringer Anstrengung traten jedoeh schon Atemnot und zunehmende 
Blausucht auf. AuBerdem maehte sieh eine sehr schnel]e Ermfidung geltend. In 
der letz~en Zeit vor der Klinikaufnahme wurden morgens Anschwellungen des 
Hatses beobachtet. 

Klinischer t~e]und. KSrperliehe Entwieklung wie die eines 4--5j/~hrigen 
Kindes. Geistig sehr regsam. Starke Blauf/~rbung des Gesiehtes, besonders der 
Wangen, ebenso der H/~nde und FfiBe, besonders an den Acren. Trommelschlegel- 
finger. Beide Vv. jugulares superfieiMes gest~ut. I-Ierzd~ml0fung links bis zur 
lateralen Thoraxwand, reehts 2 Querfinger neben dem Sternum. ~J-ber allen Ostien 
etwas leise TSne; kein sieheres pathologisches Ger~usch. Sloitzensto] im 7. Inter- 
costalraum in der vorderen Axillarlinie. Abdomen etwas aufgetrieben. Deutliehe 
Aseitessymptome. Unterer Leberrand 1 Querfinger unter dem l~ippenbogen. Milz 
nieht palpabel. Durehleuchtung: Der linke Herzbogen macht Ventrikelbewegungen, 
der rechte Vorhofbewegungem VALSALVA- und M~LLERscher Versueh positiv. 
Dorsal- und geringe Reehtsverlagerung des 0sophagus bei Cor bovinum. RSntgen- 
befund: Das Herz reicht auf der ]inken Seite bis zur lateralen Thor~xwand. Es 
l/~Bt zusammen mit der Verbreiterung des Herzgef/~Bbandes auf der linken Seite 
nur einen sektorenfSrmigen Lungenraum frei. Aueh das rechte Herz ist verbreitert. 
Wie das Seitenbild zeigt, reicht das Herz nach dorsal bis fiber die Wirbels/~ule. Pul- 
monalisgef/~Be reehts deutlieh, links nieht festzustellen. Keine Lungenstauungs- 
zeiehuung: Blutbi]d: Hb 128%, Erythro 7,45 iVHll., FI .  0,86, Leuko 4400, Segm 
56 %, Lympho 42 %, Eosino 1%, Mono 1%. Urin: Alb. starke Trfibung, Saech. ~,  
Ubg. ~ / •  mehrere Leuko, reiehJich Erythro, einzelne runde Epithelien. Angio- 
kardiographie: Naeh F/illung mit Kontrastmittel stel]en sieh keine Venengefleehte 
an der Herzbasis dar. Vie]mehr gelangt das Kontr~stmittel unmittelbar in die 
V. cava erani~lis. Im reehten Vorhof ist die Verd/innung des Mittels so stark, dab 
eine Differenzierung nicht mSglieh ist. Pulmonalisdarstellung fehlt. In der Aorta, 
die gleiehzeitig gefiillt ist, ist der Kontrast wieder st/irker. Das vorliegende Bild 
1/~Bt lediglieh einen Ventrikelseptumdefekt annehmen. 

Das  K i n d  s t a rb  u n t e r  den  Anzeichen yon  Herzmuskel f l immern .  
Kl in i sche  Diagnose :  Ven t r ike l sep tumdefek t ,  Pu lmona ls tenose?  

Anatomischer Be]und. 
Unsere  Sekt ionsdiagnose  (Sekt.-1Yr. 906/49, Obduzen t  Dr.  O: HUECK) 

l au t e t e :  K o n g e n i t a l e  Mifibi ldung der  r ech ten  A t r ioven t r i ku l a rk l appe .  
Trieuspidal insuff iz ienz.  Ausbf ldung nu r  eines ziemlich groBen ven t r a l en  
und  eines r u d i m e n t a r e n  sep ta l en  Tr icuspidalsegels  mi t  in  der  Langs-  
aehse des Vent r ike ls  ve r l aufendem Ansa tz  durch  kurze  Sehnenfaden  
u n d  Pap i l l a rmuske ln .  D a d u r c h  bed ing te  unvol ls t~ndige  Tei lung der  
rech ten  H e r z k a m m e r  in 2 H~lf ten  m i t  m~Biger Beh inderung  des Aus- 
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flusses zum Pulmonalos t ium bei geringer Bewegliehkeit der ziemlich 
straff gespannten Segel. E t w a  pfennigstt ickgroge schlitzartige 0f fnung 
zwischen diesen mggig fibrSs verdickten, distal ineinander tibergehenden 
Segeln. Starke Erwei terung des rechten Ventrikels vorwiegend vor der 
Klappe mit  aneurysmaar t iger  Ausbuchtung  der sehr dfinnen Ventrikel- 
wand  in diesem Gebiet. Starke Erwei terung des rechten Vorhofes. 
Mehrere L/icken im Septum der s tark erweiterten Fossg ovalis. CI~IAm- 
sehes Netz an der Mtindung der V. c a w  caudMis. MgBige Hyper t rophie  
des linken Ventrikels. Fibrose der Mitralklappe. 

Hypoplasie  und Atelektase der l inken Lunge, besonders des Unter-  
lappens mit  Verdr~ngung in einen schmalen R a u m  neben der Wirbel- 
s~ule. Katarrhal ische Traeheitis und  Bronchitis  mit  cylindrischer Er- 
weiterung der kleinen Bronehien, besonders in der rechten Lunge. 
S tauung  der Leber mit  Hgmosiderose.  Stauung und Hyperplasie der 
weigen Pu lpa  der Milz. S tanung und Cyanose der Nieren mit  Granular- 
atrophic.  Einflul3stanung mit  venSser Hypergmie  des HMsgebietes. 
Mi~gige St~uungsgastrit is und ven6se HyI0er~mie des Darmes. Ascites 
yon  etwa 100 cm 3 serSser Fl~ssigkeit. Ven/Jse Hyper~mie,  Cyanose und 
0 d e m  des Gehirns. Cyanose der Haut ,  besonders des Gesichtes und 
des Halses, sowie der Lippenschleimhant .  Hochgradige Trommel- 
schlegelfinger und -zehen mit  Bildung yon  Uhrglasn~geln. Allgemeine 
Unterentwicklung,  e twa dem ~. Lebensjahr  entspreehend. 

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

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

Der reehte Vorhof ist st~rk erweitert (grSl~te liehte Weite 6,5 cm. Entfernung 
V. caw cr~ni~lis--Atrioventrikulargrenze 4 era). Er ist &ul3erlieh durch einen 
deutliehen aber nieht tief eingegrabenen, sondern, besonders am hinteren Urn- 
fang ziemlieh flaehen Suleus coronarius veto Ventrikel abgesetzt. Der ganze Vor- 
hof ist yon deutliehem, getrfibtem und ziemlieh diekem Endok~rd ausgekleidet. 
Die Trabeeulae earneae sind gut ~usgebildet und bilden ein Netzwerk ~us grogen, 
dieken, stark vorspringenden Ziigen, das dureh feinere Verzweigungen zu einem 
ziemlieh feinmasehigen wird. Das reehte Iterzohr ist stark erweitert, seine Wan- 
dung in den kleinen L~ieken zwisehen dem l~elief der Trabeeulae earneae dureh- 
seheinend dfinn. Die Wandst~rke des Vorhofes, an der reehten Begrenzung des 
I-Ierzohres gemessen, betr/~gt nur 1 mm. Ein besonders stark entwiekelter Muskel- 
zug, der sieh im weiteren Verl0mf aufteilt, bildet die vordere Begrenzung des Vor- 
hofes gegen die Einmfindung der V. caw eranialis. Seine Dieke betr/~gt hier 5 ram. 
Er verl/~uft yon der vorderen oberen Vorhofwand, das tIerzohr naeh oben hinten 
begrenzend, im Bogen vor der V. eava eranialis naeh reehts und besonders hinten, 
teilt sieh und geht in das grSbere Relief der reehten Vorhofwand fiber. Naeh 
hinten, zur Einm/indung der V. eava eaudalis zu, verflaeht sieh das Relief, ist 
aber noeh siehtbar. Vor der Einmtindung der V. eava eaudalis finder sieh ein gut 

t Ffir die Anfertigung der Zeietmungen sei Frau Dr. DUTKEWITZ, Assistentin 
am Institut, besonders gedankt. 
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ausgebildetes Cl~IARIsehes Netz, das reehts am Rande inseriert nnd  halbkreis- 
f6rmig die ganze Miindung iiberdeckt. Sein Durchmesser vom Ansatz zum freien 
Rand  in der Mitre betr~gt  2 era. Es besteht  aus einem feinen aber ziem]ieh grob- 
maschigen Netz ~r zarten Fasern, die am Ansatz sieh zu einer sehma]en 3/Iem- 
b ran  verbre i t em (1,5 mm breit) und  zu einem deutliehen verdickten sehmalen 
freien Rand  (1 ram breit) ziehen. Nach oben bin setzt sich dieser Rand  in eine 
vorspringende, im weiteren Verlauf ]angsam verstreiehende Fa]te fort, die an- 
n~hernd in der hinteren Mittellinie des Vorhofes eml0orzieht. Nach links zu finder 
sieh deutl ich verdicktes Endokard,  dem Toms intervenosus entsprechend, das bald 

in die V. cava cranialis fibergeht 
und kein wesentliches Relief er- 
kennen l~Bt. Nach rechts finder 
sieh ein dfinneres Endokard,  
das deutlich die Muskulatur  
durchscheinen ]~l]t und bald 
darauf  in das l~elief der Trabe- 
eulae carneae fiber]eit~t. Die 
grogen Venen sind yon einer 
Weite, die dem erweiterten Vor- 
hof entsprieht,  und yon glatter 
Wandbesehaffenheit ,  wobei die 
In t im~ aber ziemlieh derb er- 
seheint. Die Fossa ovalis ist  
ebenfalls ziem]ieh stark erwei- 
t e r t  (querer Durehmesser 1,5era, 
senkreehter Durchmesser 2,3era) 
nnd  zeigt unten,  links und oben 
einen deutl ichen scharfen Lira- 
bus. Naeh reehts geht sie ohne 
Absetzung in die EinfluBbahn 
der V. cava caudalis tiber. Es 
finden sich am linken vorderen 

Abb. 1. Blick in den Vorhof nnd den reohten Rand  im sonst verschlossenen 
Ventrikelteil (venOse Einflugbahn). Foramen ova]e oben und  un ten  

je eine ovale 0ffnung, yon denen 
die obere grSBer ist. (Oberer Defekt:  gr6gte L~nge 1,1 era, grSgter querer Durch- 
messer 0,5 em. Unterer  Defekt:  grSgte L~nge 0,7 era, gr6Bter querer Durchmesser 
0,3 cm). In  dem sehma]en Stfiek zwischen Limbus fossae ovalis und  Herzohr 
(Breite an  der sehmalsten Stelle 1,5 era) finden sieh 3 kleine, yon zarten Muskel- 
b~lkehen umrandete  0ffnungen (Foramina venarum minimarum).  Die Einmfin- 
dung des Sinus coronarins, die ziemlieh welt ist (gr6Bter L~ngsdurehmesser 9 ram, 
grSl3ter Querdurchmesser 3 ram), ist an  normaler  Stelle zu finden, sehr/~g reehts 
unter  dem unteren Rand  der Fossa ovalis, und ist naeh oben durch einen vor- 
springenden schma]en Limbus begrenzt, der rechts yon der Atr ioventr ikular-  
grenze entspringt  und naeh links allm/~hlieh ausJfiuft. Die untere Begrenzung 
bildet das, was makroskopiseh als Anutus fibrosus imponiert.  Es kommt  auf  diese 
Weise ein naeh links ]angsam verstreiehender sehmaler Snleus zustande, der eine 
L~nge yon 1,8 em aufweist und  gewissermaBen die Ausflugbahn der V. eoronaria 
bildet. Eine Valvula Thebesii ist nieht  nachweisbar.  

Die Verhiiltnisse im Bereieh der Atrioventrikulargrenze stellen sieh folgender- 
maBen dar:  Man sieht im Herzeavum eine immerhin deutliche Grenze zwisehen 
Vorhof und  Kammer,  die dem normalen Atr ioventr ikularost inm entsprieht  nnd  
~uBerlieh mit  dem Snlcus coronarius t ibereinstimmt.  Dieser Anulus fibrosus ist 
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an der Vorderwand glatt und wenig erhaben, bis 1 cm breit, geht naeh dem Vorhof 
in die Uberkleidung der Trabeeulae carneae atriorum fiber und naeh dem Ven- 
trikel in das Wandendokard ohne seharfe Begrenzung. An der Hinterwand ist 
der Anu]us in Form einer vorspringenden Leiste gegen den Ventrikel scharf ab- 
gegrenzt, gegen den Vorhof bildet er die erw~hnte untere :Begrenzung des eiu- 
miindenden Sinus eoronarius (Breite an dieser Ste]le 3 ram). Im Verlauf der 
Ausflugbahn des Sinus eoronarius verstreicht diese Leiste wieder. Der Anulus 
fibrosus tr i t t  wieder deutlieh hervor in der Mitte des Zwischenstfiekes zwischen 
Foramen owle  und I-Ierzohr. Er beginnt direkt am Ende des verstreiehenden Aus- 
l~ufers der oberen Begrenzung der Einmiindung des Sinus coronarius und ist als 
flaehe Leiste wahrzunehmen bis zum Ubergang in die breite Ausbildung unterhalb 
des Herzohres. 

Ein dorsales Trieuspidalsegel fehlt v6[lig. Vom septalen ist nur ein Rudiment 
naehzuweisen. Dariiber und fiber das ven~rale Segel siehe welter unten. Der 
reehte Ventrikel ist stark erweitert und bildet die Herzspitze. *ugerlieh findet 
sieh ein gering entwiekeltes Fettgewebe und deutlieh siehtbare Venen. Die reehte 
Kammer zeigt unterha]b des Herzobres eine in der Herzaehse nach unten ver- 
laufende Einziehung, wobei der gr6Bere, stark vorgebuehtete Ventrikelteil reehts 
davon liegt und links ein kleinerer, abet ebenfalls wieder vorgebuehteter Anteil. 
Die ganze Herzvorderwand wird vom rechten Ventrikel gebildet, aueh die linke 
Begrenzung, w~hrend der linke Ventrikel klein ist und die linke Hinterwand des 
Herzens abgibt. 

Im Inneren ist der reehte Ventrikel dureh die noeh zu besehreibenden Segel 
in 2 ungleiehgroBe H~tlften getei]t, die wit ihrer Lage und Funktion naeh als venSse 
EinfluBbahn und AusfluBb~hn der Pulmonalis bezeiehnen kSnnen. Die grSl3ere 
reehte H~lfte zeigt einen Querdurehmesser yon 4,5 em und eine ttShe yon 5,5 era. 
Die Wandung ist ttberall dentlieh yon Endokard fiberzogen und zeigg eine sehr 
diinne Ausbildung, die gegen das Lieht durehseheinend ist (Dieke 1 mm). Im 
grogen und ganzen ist die Wand glatt, es finden sieh lediglieh folgende Andeutungen 
eines II.eliefs: An der reehten Seite der t t interwand 2 etwa reiskorngroBe, runde, 
yon seharfem Rand umgebene Vertiefungen. Entlang dem hinteren Rand des 
Septums ventrieulorum naeh reehts binten eine Struktur, die dureh vorspringende, 
yon der Septumgrenze zur hinteren Wand ziehende Faltenbildung und 3 kleine, 
zarte, kurze, sehnenf5denartige Gebi]de dargeste]lt wird. Die Fa.lten verstreiehen 
n~eh reehts wieder, eine oben, 1 em unterhalb des Anulus fibrosus, eine unten; 
1,3 em tiefer als die erstere. Sie umsehliegen naeh links vorn, oben und unten eine 
Vertiefung, die yon den beschriebenen F~den durehzogen wird. Ant Grund dieser 
Vertiefung, die ngeh reehts verstreieht, ein sehwaehes Mnskelrelief. Sonst ist die 
Wand, wie gesagt, glair bis auf die Fl~ehe des Septum ventrieulorum, das eine 
quer zur Herzaehse verlaufende angedeutete Aufgliederung in Muskelztige aufweist. 
Von diesen angedeuteten Muskelztigen geht das Endokard in ein paar zarten kurzen 
F/~den in das Gewebe des rudimentgren septalen und des ventralen Trieuspidal- 
segels fiber. 

Diese selbst setzen in normMer Weise am Anulus fibrosus an. Ihre Form gibt 
die beigefiigte Abb. 1 etwas schematisiert wieder. Vom septalen Segel ist nur ein 
sehmaler Anteil vorhanden, der vom ziemlieh derb und breitentwiekelten ventrMen 
Segel in den beiden oberen Dritteln dutch einen sehlitzf6rmigen Spalt getrennt 
ist. Im unteren Drittel gehen beide Segel ineinander fiber. Dieses septale Sege] 
setzt mit  einer Zabl yon zarten kurzen Sehnenf&den etwa in der 3Iitte des Kammer- 
septums an. Nur im obersten Absehnitt finden sieh keine eigentliehen Sehnenf~den 
mehr, sondern das Segelgewebe geht in einem breiteren Zug sehrgg naeh oben in 
das Endokard zum Anulus fibrosus bin fiber. Naeh reehts vorne geht das ventrale 
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Segel in das Endokard der Kammerwand gleichm/~Big fiber. Der untere Rand der 
Segel zieht frei durch den Ventrike] in einer L~nge yon 2,3 em yon vorne nach 
schr~g hinten unten, so dab zwischen diesem Rand und der Herzspitze ein Zwi- 
sehenraum yon 2 em b]eibt. Beide Sege] zusammen haben folgende Abmessungen: 
Liinge des Ansatzes 4 era, L~nge des vorderen in die Ventrike]wand fibergehenden 
l~andes 4,5 era; Lgnge des freien unteren Randes 2,3 era; L/~nge des am Septum 
ansetzenden Randes 5,3 cm. Zwischen beiden Sege]n finder sich in den beiden 
oberen Dritteln der erw~hnte sehlitzf6rmige SpMt mit etwas derberen, ganz gering 
gewulsteten freien R~ndern. Dieser Spalt ist, da die Rgnder frei beweglieh sind, 

bei grSBter Dehnung ftir 2 k]eine Finger gerade 
durehg~ingig. Er  verl~uft yon ]inks hinten oben 
sehr~g naeh reehts unten und hat eine grSBte 
Lgnge yon 3,1 era. Dieser Spalt ist allseitig yon 
Klappengewebe umgeben, obwohl sein oberer 
Winkel his dieht an den Klappenansatz heran- 
reieht. Die ganze Klappe ist starr ausgespannt, 
etwas fibrSs verdiekt und kaum bewegl ieh .  

Bei Betrachtung der naeh links zmn Xam- 
merseptum und zur PulmonMisausflugbahn zu 
gelegenen Klappenwand finder sieh folgendes 
(Abb. 2): Am unteren rechten Rand des dutch 
die Segel gebildeten Spaltes besteht ein sehnen- 
f~denloser fdbergang in einen kleinen Papillar- 
muskel, der yon 2 Ursprfingen an der vorderen 
Ventrikelwand kommt. AuBerdem finden sieh 
in dieser Gegend eine kleine Zahl sehr kurzer 
und zarter Sehnenfgden, die ebenfalls zu kleinen 
Papillarmuskeln der Ventrikelwand ziehen. Ein 
weiterer etwas lgngerer Sehnenfaden reicht, 
sich aufgabelnd, yore unteren freien Segelrand, 
dieht vor dessen Ubergang in das Endokard des 

Abb. 2. Bliek in die PulmonMis- Ventrikelseptums, nach vorne zur Herzspitze. 
ausflugbahn. Er is~ nicht gespannt und geht in gering an- 

gedeutete Papillarmuskeln tiber. 
Dutch diese Segel wird, wie sehon gesagt, die AusfluBbahn fSrmlieh wie ein 

zweiter reehter Ventrikel yon kleinerem AusmaB abgegrenzt. Aueh dieser Teil 
ist erweitert, zeigt aber ein deutlieh ausgepr~gtes Wandrelief. Wanddicke an der 
dfinnsten Stelle 3 ram, am Ubergang zum Ventrikelseptum 4 ram. Ein besonders 
stark ausgebildetes Relief, das etwa dem normalen des reehten Ventrikels ent- 
sprieht, finder sieh im oberen Tell an der Kammerwand, da, wo man augen die 
besehriebene, in der Herzaehse verlaufende Einziehung sieht, dieht neben dem 
Ubergang des ventralen Segels in das Endokard der Kammerwand. Besonders 
auffallend ist ferner noeh ein starker, gut ausgepr/~gter Muskelzug, der im unteren 
Teil dieses linksgelegenen kleineren Ventrikelanteils yon der vorderen I-I~lfte des 
Septum ventrieulorum zur Kammerwand zieht, in Paralle!e zum unteren l~and 
des zwisehen den Segeln gelegenen Spaltes, dieht vor ihm. Von ihm entspringt 
etwa in der Mitre ein kleiner Papillarmuskel, der mit einem kleinen dfinnen Sehnen- 
faden zum unteren Winkel des Spaltes zieht. 

Unterhalb d~eses quer verlaufenden Muskels besteht unter dem unteren freien 
Rand der Klappe eine Kommunikation beider Ventrikelteile mit  einer grSBten 
Lange yon 2 em und einer I-IShe (unterer Klappenrand--Herspi tze)  yon 0,9 em. 
Dieses Loeh und der Spalt sind die Verbindungen zwisehen beiden Ventrikelteilen. 
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Die A. pulmonalis is~ normal ange]egt, nieht verengert und zeigt zarte, gut 
schlieBende, normal entwickelte Taschenklappen. Die l~oduli Arantii sind stark 
ausgepr/~gt. 

Wir mSchten bier erw/thnen, da~ bei oberflachlicher Betrachtung des reehten 
Herzens zun/~chst der Eindruck entstehen kSnnte, es handele sich um eine Ver- 
lagerung des venSsen Ostiums fin ganzen. Versehiedene Grfinde sprechen jedoch 
eindeutig gegen diese Auffassung: Zun~ehst zeigt der auBere anatomische Befund, 
dab Vorhof und Ventrikel an normaler Stelle dutch einen deutlichen Sulcus coro- 
narius voneinander abgesetzt sind, dem im Inneren ein Anulus fibrosus entspricht. 
Die histologische Untersuehung, auf die im nfiehsten Abschnitt noch oingogangen 
wird, best/~tigt die Trennung yon Vorhof- und Kamlnermuskulatur dutch Binde- 
gewebe an normaler Stelle. Sodann finden wir den Ansatz sowohl des rudiment/~ren 
septalen Segels wie auch des ventralen Segels an normaler Stelle, w/~hrend ffir eine 
Ver]agerung des dorsalen Segels kein Anhaltspunkt zu gewinnen ist, dieses viol- 
mehr vollst/indig fehlt. Wie wir sparer noch zeigen, fiigt sich unsere Auffassung, 
nach der es sich nm eine nur aus einem ventralen und einem rudiment~ren soptalen 
Segel gebildete Klappe handelt, zwanglos in die fiber derartige MiBbildungen ver- 
6ffentlichte Literatur ein. 

Am linken Ventrikel, der eine gut ausgebildete, m/~Big hypertrophische Wand 
yon 0,9 cm Dicke zeigt und nieht orweitert ist, finder sich kein wosentlicher Befund. 
D ie  Mitralklappe ist normal entwickelt und zeigt eine nur goringe fibrSse Ver- 
dickung. Der ]inke Vorhof ist nieht wesentlieh erweitert. Das linke Herzohr ist 
auffallend klein. Im Foramen ovale finden sieh die beiden schon boschriebenen 
0ffnungen. Die Aorta zeigt wie die Pulmonalis keino Besonderheiten. Das Ven- 
trikel- und das Vorhofseptum sind vollst/indig intakt bis auf die Defokte im Fora- 
men ovale. 2mlage und Ausbildung der Coronararterien entsPreehen der Norm. 
Der Ductus arteriosus Botalli ist nicht naehweisbar. 

Histologisehe Untersuchung. 
Es wurde aus der Vorderwand des rechten Ventrikels, dort, wo sie am dfinnsten 

ist, sowie aus dem Ubergangsbereich zwischen Vorhof und der ven5sen Einflul]- 
bahn des Ventrikels, entsprechend dem Sulcus coronarins aul]en, je ein Stfick 
entnommen und am Paraffinschnitt mit  I-I~matoxylin-Eosin, nach vA~ GIESO~ 
und auf elastische Fasern gefirbt.  

I)er histologische Aufbau der Vorderwand des rechten Ventrikels stellt sich 
yon auBen nach innen folgendermaBen dar: Ein Endothel ist nur stellenweise 
am Rand der ~ul~eren Bindegewebsschicht noch erhalten. Die AuBenwand besteht 
aus einer zarten Bindegewebsschicht, die im wesentlichen aus straffen kollagenen 
Fasern gebildet wird und im ganzen gleichm~fiig yon einzelnen, deutlich unter- 
scheidbaren elastischen Fasern mittlerer Stgrke 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 
ausgeprggter, im ganzen m~Big breit. Die Verteiinng der elastischen Elemente 
ist dieselbe. Diese Schicht grenzt an die )Suskulatur, die ein durchfiochtenes Netz- 
werk bildet. Stellenweise trifft man jedoch weitgehend parallele Anordmmg, in 
der I-Ierzlgngsachse ziehend. Die ganze Muskelschicht ist schmal und bet rggt '  
etwa das Zehnfaehe der iuBeren Bindegewebsschicht. ])as Myokard ist, nach auBen 
zunehmend, reichlich yon zum Tell recht grol]en Gef~Ben durchsetzt, deren Wan- 
dung keine Besonderheiten zeigt und die reichlich mit Blur gefiillt sind. An meh- 
reren Stellen finder sich im mittleren Bezirk der Muskulatur miBig viel Fettgewebe. 
Die Querstreifung liBt' sich nicht erkennen. Die Kerne sind nicht auffillig, ver- 
einzelt finden sich Makrophagen. GrSBtenteils mit  Blur geffillte Capillaren sind 
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reichlich vorhanden. Die Muskelfasem sind stellenweise gleieh stark, an anderen 
S~ellen jedoeh teilweise hypertrophisch, teilweise atrophisch. In  einzelnen Ge- 
bie~en ist das Muskelgeffige stark aufgelockert. Das Perimysium is~ zart und nicht 
vermehrt; es finden sich aber stellenweise zwischen den Muskelzfigen in weehselnder 
Richtung ziehende Bindegewebsstringe. Elastische Elemente sind im Myokard, 
yon denen die den Gefgl~en angehSren abgesehen, nieht vorhanden, lqach innen 
zu folgt zunichst eine sehmale, jedoch ungleich dicke Bindegewebssehieht, sodann 
noehmals eine ziemlich sehmale, weitgehend parallel verlaufende Muskelschicht 
un4 endlich abschliel3end noehmals eine Bindegewebsschich~, die der erstGeren 
gleicht, an einzelnen Stellen jedoch au•erordentlich stark verbreitert ist. Die an 
das Myokard,,angrenzende erstere Schicht ist nut yon einzelnen zar~en elastisehen 
Fasern durchzogen. Die .am weitesten nach innen liegende Bindegewebsschieht 
zeig~ eine diehtere Anordnung elastischer Fasern, die tells ein durchflochtenes 
Netzwerk bflden, ~efls lange Ztige in der L~ngsachse des tterzens verlaufender 
mittelstarker Fasern erkennen l is t .  Ganz nach innen sieht man eine schmale Zone, 
die frei yon elastischen l%sern ist und erst dicht unter der inneren Oberfliche 
finden sieh noehmals elastisehe Elemente. Diese Sehicht ist bei grSl~tem Re~chtum 
an elastisehen Fasern die schmalste. 

Der Aufbau unseres zwei~en Schnittes yon der Atrioventrikulargrenze s~ellt 
sieh fo]gendermal~en dar: DaS Epikard wird yon einer ganz sehmalen Sehieht 
kollagenen Bindegewebes gebildet mit deutliehem Endothelfiberzug und is~ yon 
einer geringen Zahl ganz zarter elastischer Fasern durchzogen, die nur dieht unter 
der Oberfliehe einen etwas stirkeren Zug bilden. Das subepikardiale Fe~tgewebe 
ist hier reichlieh ausgebildet und enthMt mehrere Gefa8e, darunter die A. eoronaria. 
Sie zeigt ein deutliehes zar~es Endothel und eine ung]eiehm~i3ig dicke Tuniea in- 
terna. Das Myokard zeig~ aueh hier durehflochtenen Aufbau. Es ist ziemlieh 
sehmal und enthilt  einzelne, ebenfalts durehflochtene, teils aber auch vorwiegend 
vertikal verlaufende Bindegewebsziige, die kaum elastische Elemente aufweisen. 
Jedoeh slnd diese a~ den Gef~13en sehr gut ausgebildet und finden sieh besonders 
aueh in dem die Gef~13e umgebenden Bindegewebe. Capillaren sind reichlich vor- 
handen. Die Muskelbilkchen sind auch bier tells hypertrophisch, teils a~rophisch. 
Das Endokard besteht aus einer m~itig dicken, ziemlich gleichm~Bigen Schich 
kollagenen Bindegewebes, die naeh innen einen AbschluB dureh ein Endothel- 
hiutchen erkennen ]~]t. Es wird yon einzelnen dickeren und diinneren elasi~ischen 
Elementen durchzogen. Eine deutliehe elastische Faserschieht ist nahe der Innen- 
fl~che zu erkennen. 

Eine deutliehe Trennung yon Vorhof- und Ventrikelmuskulatur l i~t sich nach- 
weisen. Und zwar finde~ sich zwischen Myokard und subepikardialem Fettgewebe 
des Vorhofs ein breiter, zum Tefl mit Muskelfasern durchsetzter, an einigen Stellen 
auch sehmaler werdender, aber im ganzen Vorhofsteil der Pr~parate nachweisbarer 
Bindegewebszug, der sieh an der Vorhof-Kammergrenze bis zum Endokard, also 
zwischen der Muskulatur, durchzieht und so eine Unterbrechung der Muskulatur 
bedingt. 

Str6mungsverhi~Itnisse. 
Fiir  den feta!en Kreislauf,  wie er sich i~/ der le tz ten Zeit  vor der 

Gebur t  darstell t ,  sp ie l t  die Vorliegende Mi~bildung keine wesentliche 
Rolle. / )as  Nabe lvenenb lu t  wird durch die V. cav~ caudalis dem rechten 
Vorho{ zugefiihrt,  gelangt,  Wie normalerweise auch, yon  bier zum Teil 
durch das Fo ramen  ovale ins l inke Herz u n d  versorgt so den ganzen 
KSrper.  E ine  Mischung des Blutes im rechten Vorhof ist in  dieser Periode 
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physiologiseh, der Untersehied zu normMen Verh~ltnissen liegt also nur 
darin, dag einmal infolge Fehlens einer schlugf~higen Atrioventrikular- 
klappe sehon vor der Geburt der gr6gere, ni~mlieh der vor den Segeln 
gelegene reehte Ventrikelteil funktionell zum Vorhof gezogen wird, 
indem das hier einstrSmende Misehblut zum grSgten Teil durch das 
Foramen ovale abflieBen mug, und zum anderen darin, dab nur ein 
kleiner Tell des Blutes, der in den kleineren Ventrikelteil durch den 
Spalt bzw. unter dem freien Klappenrand her gelangt, in die A. puI- 
monalis kommen kann. Dieser Tell wird um so kleiner sein, als das 
zweizipflige Ostium nicht ventilartig funktioniert und somit ein 
giieks~rSmen m6glieh ist. Die Folge wird 
sein, dag im reehten Vorhof bei der Ven- 
trikelsystole ein h6herer Druek entsteht, 
dessen Ausgleieh aber dureh eine Erweite- 
rung des Foramen ovale mSglieh ist. Die 
Tatsaehe, daG die A. pulmonalis nut  sehr 
wenig Blur fiihrt, ist deswegen ohne Be- 
deutung, weil es ja aueh normalerweise 
dureh den Duetus Botalli weitgehend wieder 
in den arteriellen X6rperkreislauf gelangt. 
Wit  kSnnen hieraus ersehen, dab der Duetus 
Botalli im vorliegenden Falle eine unter- 
geordnete Bedeutung hat te  und seine Aus- 
bildung also wohl nur eine geringe war, 

g 
CffE 

An 

/ 

A b b .  3. Schematische Dar- 
s t e l l u n g  des  r e c h t e n  t Ie rzens .  

womit die Tatsache, dab wit ihn bzw. die Chorda duetus arteriosi 
bei der Sektion nicht nachweisen konnten, erkl~rt werden kann. 
Man kann vielleieht sogar weitergehen und annehmen, dM3 der 
6. Kiemenbogen beiderseits obliterierte und es iiberhaupt nieht zur 
Ausbildung eines eigentliehen Ductus BotMli kam. 

Mit der Geburt, d .h .  mit Eintr i t t  der Lungenatmung, gestalteten 
sieh nun die Verh~ltnisse sehr viel anders und die MiBbildung bekommt 
jetzt  ihre volle, das Leben beeintriiehtigende Bedeutung. Der Kreislauf 
stellt sieh nun folgendermaBen dar (vgl. Abb. 3): Aus den Hohlvenen 
gelangt das Blur in den reehten Vorhof. Da eine vollstiindige Insuffizienz 
des reehten Atrioventrikularostiums besteht, wird der grSgere Tell des 
reehten Ventrikels, wie sehon oben erwiihnt, funktionell zum Vorhof 
hinzugezogen, d. h. bei jeder Diastole des Vorhofs fiillt sieh gleiehzeitig 
der vor der Klappe gelegene Kammerteil  mit. Wie die l~6ntgenaufnahme 
zeigge, maehte dieser Iterzteil Vorhofsbewegungen, so dal~ wit ihn aueh 
bewegungsmeehaniseh zum Vorhof reehnen diirfen. Ein geringer Teil 
des venSsen Blutes gelangt dureh das zweizipfelige Ostium und zwisehen 
unterem Klappenrand und Herzspitze in den ldeineren Teil des reehten 
Ventrikels. Bei der nun folgenden Systole, die Vorhof und grSBerer 

Virchows Archiv. Bd. 319. 17 



256 O~To Hwcx:  

Ventrikelteil gemeinsam ausffihren, erhSht sich der Druck im Atrio- 
ventrikularraum stark und ein grSBerer Teil des ven5sen Blutes gelangt 
durch die beiden 0ffnungen im Foramen ovale in den linken Vorhof 
und so in den KSrperkreislauf. Es ist selbstverst~ndlich, dab diese 
DruckerhShung durch das offene Foramen ovale auf die Dauer nicht 
roll  ausgegliehen werden kann und dal] somit t{fickstauung in die 
Venen ebenso wie Dilatation des rechten t{erzens die Folge sein miissen. 
Andererseits ist der AusfiuB in die Pulmonalis durch die quer durch 
die Kammer  ziehenden Segel zwar behindert, aber nieht ganz verlegt, 

�9 so daI~ ein wenn auch verh~ltnism~Big kleiner Teil des venSsen 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 ausreiehende Ar- 
terialisierung des Blutes stattgefunden hat. Die Aa. bronehales, die, 
wenn sie Misehblut fiihren, unter Umst~nden ffir die Arterialisierung 
einer kleinen Blutmenge einspringen kSnnen, waren klein und genfigten 
sieherlich nicht. Die A. pulmonalis war normal ausgebildet und im 
Wachstum nicht zuriickgeblieben. Aul~erdem erscheint es einleuchtend, 
dab die Klappe zwar den ZufluB hinderte, aber noch mehr das Zuriick- 
str5men des durch die beiden mSgliehen Kommunikationen einmal in 
den kleineren Ventrikelraum gelangten Blntes, da bei der Systole sich. 
zweife]los der Abstand zwischen freiem Klappenrand und Herzspitze 
verengern mul~te. Dazu kommt, dab die Muskulatur gerade in diesem 
kleineren Teil des reehten Ventrikels verhKltnismKBig stark ausgebildet 
war. Wenn man bedenkt, dab ein groBer Tell dieser zweiten Kammer- 
h~tlfte vom Septum ventrieulorum gebfldet wird und sieh sowohl dureh 
die st~rkere Muskelausbildung als auch rein i~uBerlich durch die oben 
beschriebene, in der L~ngsachse verlaufende Einziehung vom vorderen 
Ventrikelteil abgrenzt, kann man immerhin diskutieren, ob dieser Kam- 
merteil nicht normale Bewegungen, d .h .  also Ventrikelsystolen aus- 
ffihrte. In diesem Fall, den wir anzunehmen geneigt sind, wfirde also 
das bei der kombinierten Vorhofkammersystole hinter die Segel gelangte 
Blur gewissermaBen durch eine eigene Ventrikelteilsystole in die Pul- 
monalis ausgetrieben, wobei, wie gesagt, einesteils die Verengerung der 
unteren Kommunikation, anderenteils die starke Blutfiille des grSBeren 
Ventrikelteiles ein vollst~ndiges ZuriiekstrSmen dorthin verhindern 
wiirde. 

Die Tatsache, dab bei der Angiokardiographie eine Pulmonalis- 
darstellung ausblieb, l~Bt sich rein strSmungsmechanisch vielleicht 
folgendermaflen erkl~ren: Einmal befand sich das }terz bereits in einem 
weir fortgeschrittenen Stadium der Dekompensation, im rechten Vorhof- 
kammertefl herrschte also ein hoher Druck und eine starke Blutfiille. 
Daher kam es zu einer starken Verdfinnung des Kontrastmittels, das 
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zum grSgeren Teil sowieso den direkteren AusfluBweg dureh das Foramen 
ovale nahm und so zur Darstellung der Aorta ffihrte. Von diesem stark 
verdfinnten Kontrastmittel gelangte wohl nut ein sehr kleiner Tell in 
die zweite reehte Ventrikelhiilfte und yon hier in die Pulmonalis. Bei 
der geringen Ffillung und starken Verdiinnung war in dieser eine wahr- 
nehmbare Kontrastdarstellung nieht vorhanden. 

Epikritisches. 
Die klinische Differentialdiagnose des vorliegenden Falles gestaltete 

sich, da an eine derartige settene TricuspidMismii~bildung erkl~rlicher- 
weise zungehst nicht gedaeht wnrde, auBerordentlieh schwierig. Die 
Symptome waren diejenigen einer Pulmonalstenose und sowohl RSn~- 
genaufnahme wie Angiokardiographie konnten die Diagnose nicht 
klgren. Letztere lieB einen Ventrikelseptumdefekt vermuten, der aber, 
wie aus dem oben Gesagten hervorgeht, auf einem durehg/ingigen Fora- 
men ovale bei pathologischen StrSmungsverhgltnissen im reehten Her- 
zen beruhte. Die eben besprochene fehlende Xontrastdarstellung der 
A. pulmonalis verst~rkte den Verdacht auf eine Pulmonalstenose. Auch 
die Auskultation versagte, und zwar deshalb, weft die hSrbaren leisen 
T6ne im wesentlichen veto, in diesem Fall nach hinten verlagerten 
linken Ventrikel ausgingen. Der erste Ton bezog sieh auf die ganz nor- 
male Kontraktion des linken Ventrikels, vielleieht im Verein mit der 
des kleineren rechten Ventrikelteiles, der zweite Ton kam vorwiegend 
dutch den SchlnB der Aortenklappe zustande, wghrend dem der Pul- 
monalklappe bei ihrer sieher geringen Ffillung weniger Gewieht bei- 
zumessen war. Die wahrseheinlieh doeh vorhandenen Gergusehe waren 
anseheinend wenig eharakteristiseh und sehr leise. 

Die sonstigen Symptome waren nieht spezifiseh ffir die Art der 
MiBbildung, sondern nur typiseh ftir einen angeborenen tIerzfehler. 
Das ganze Krankheitsbild imponierte zungehst als ein sog. Morbus 
eoeruleus, wobei sowohl die Behinderung des Pulmonalkreislaufes als 
aueh die im linken Vorbof stattgefundene Misehnng yon arterieIlem 
and venSsem Blur die starke Cyanose beding~en. Der hierdureh zum 
Ansdruek kommende ehronisehe Sauerstoffmangel ffihrte zu einer 
Hemmung der gesamten Entwieklung nnd bildete einen abnormen 
Reiz zur Blutbildung, wodurch es zu einer symptomatisehen Poly- 
cythiimie kam, die aus dem angefiihrten roten Blutbild deutlich ersieht- 
lieh ist und Ms ein notwendiger Anpassungsvorgang aufznfassen ist. 
Als Folge der St6rung im Lungenkreislauf sind die Trommelsehlegel- 
finger und -zehen mit Bildung yon Uhrglasnggeln aufzufassen. DaB 
eine ehronisehe Stauung im groBen Kreislauf mit allen ihren Folgen 
bestand, ist selbstversti~ndlieh und geht aus dem oben fiber die Kreis- 
]aufverhgltnisse Gesagten deutlieh hervor. 

17" 
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Teratogenetische Terminationsperiode und /ormale Genese. 
Es ist frfiher in Fallen yon angeborener Tricuspidalismigbfldung 5fter der 

Gedanke an eine feta]e Endokarditis diskutier~ worden (RO]~ITA~CSKu u.a.) .  Be- 
kanntlich soll sich ja gerade die fetale Endokarditis besonders an der Trieuspidalis 
abspielen (RoKrriNSKu HERXHEIMER). Diese Genese ist ffir unseren Fall  ab- 
zulehnen, d~ es vSllig unwahrscheinlich erschein~, dal~ eine Endokarditis einerseits 
zum v(illigen Schwund eines Segels und andererseits zur VergrSl]erung und ano- 
malen Lage des ventralen Segels fiihren kann. Dieselbe Ansicht vertr i t t  z .B.  
auch GOTZ. 

Bei jeder Mil3bildung erhebt sich nun die Frage nach dem Zeitpunkt ihres Ent- 
stehens. Dieser muB in unserem Falle mit  dem der entwicklungsgeschichtlichen 
Anlage der Tricuspidalis zusammenfallen, und zwar mit einem friihen Zeitpunkt, 
da wit das vo]lstindige Fehlen des dorsalen Segels und die rudiment/~re Ausbildung 
des septalen als eine Hemmungsmiltbildung auffassen m5chten und daher der 
Ansicht sind, dal~ schon das Ausgangsmaterial fiir die Segelbildung, die sog. Endo- 
kardh6cker oder -kissen unvollst/indig oder gar nicht angelegt waren. Da nach 
HrRX~EIMri~ die Anlage der Atrioventrikularklappen sehon um die 7. Woehe 
beginnt und sie im 3. Monat vollendet sein sollen, ware die teratogenetisehe Ter- 
minationsperiode in dieser Zeit, nach Angaben bei G6TZ sogar noch frfiher, ffir die 
5.--8. Fetalwoehe, anzusetzen. Wie B. FISCheR und 1VIiRESCX~ (nach G6TZ) dar- 
legten, ist dieser Zeitpunkt weir vor demjenigen gelegen, in dem auf Grund yon 
Immunitatsforschungen eine fetale Endokarditis erst mSglieh ist, so dab diese 
Entziindung sieh erst an schon ausgebildeten Klappen abspielen kann. 

Die Entwicklung der Tricuspidalis ist ziemlich komplizier~ und es besteht in 
der LReratur, wie schon eingangs erwi~hnt, keineswegs eine einheitliche Auffassung. 
Wir wollen uns hier auf die bekanntesten Autoren beschr/inken und versuehen, 
so ein Verst/indnis fiir die m6gliche En~stehung der Migbildung zu gewinnen. 

Nach HI~RXI~EI~ER entstehen bei der Teilung des Ostium atrioventrieulare 
commune durch die Septen zun~chst 4 Endokardkissen. Durch Verschmelzung 
der jeweils in einem Ostium gelegenen Kissen miteinander entstehen dann 2 Endo- 
kardwiilste, die die Grundlage fiir je eine mediale (septa]e) Zipfelklappe bilden 
sollen. An der ]ateralen Wand jedes Ostiums treten aueh Endokardwucherungen 
auf, die den Ausgangspunkt fiir die anderen Klappenzipfel darstellen. Diese Teile 
verschwinden aber zum groBen Teil wieder. Die Klappen selbst sind naeh HE~X- 
Hv, I~E~ muskulSsen Ursprungs, yon der benachbarten Ventrikelwand aus ent- 
stehend, indem deren Muskelbalken allm~hlich auf  die Unterfliehe der Endokard- 
vorsprtinge iibergreifen. Durch die Einwirkung des Blutstromes wird diese Mus- 
kulatur im Bereieh der Ostia immer diinner und geht schlie$1ieh durch Unter- 
minierung verloren. Auf diese Weise wandeln sich die urspriinglieh muskul/iren 
Anlagen in die Atrioventrikularklappen und ihre Chordae tendineae urn. 

MS~C~:EBERO stiitzt sieh auf die yon SATO besehriebene Bildung der Atrio- 
~entrikularklappen aus benachbarten Teilen versehiedener Endokardkissen. 

Aueh S~ITZ~R geht yon 4 Endokardkissen des noeh ungeteilten Ostium atrio- 
ventrieulare commune aus. Er  unterscheidet 2 grSllere mittlere Kissen, ein vor- 
deres und ein hinteres, und 2 kleinere laterale Kissen, ein rechtes und ein linkes. 
Vorderes und hinteres Kissen verwaehsen miteinander und werden dureh die 
Herzseptierung jeweils zum Teil dem rechten und zum Teil dem linken Ostium 
zugeteilt, so da$ ihre seitlichen Teile als mediale (septale) EndokardhSeker in die 
Ostien vorragen. Jedes Ostium enth~lt wiederum 4 EndokardhScker, da jedes 
laterale Endokardkissen ebenfa]]s aus 2 HSckern besteht. Eine besondere Rolle 
kommt bei der Entstehung der rechten Atrioventrikularklappe der sog. Tricus- 
13idalleiste zu, fiir deren genaueres Verst~ndnis auf SPITZ]~RS Arbeiten verwiesen 
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werden mug. Er unterseheide~ im Truneusbulbusabsehnitt bei der Herzentwiek- 
lung im frfihen Stadium mehrere, sich jeweils paarweise gegenfiberliegende Wfi}ste 
bzw. Leisten, die in der K~mmerregion teils die Septen, tells, wie die Tricuspidal- 
leiste, im Verein mit den EndokardhSckern die Klappen und ihre Hilfsorg~ne, 
Chordae tendineae und Papillarmuskeln, bilden. Die beiden rechts yore Septum 
gelegenen Wtilste umscheiden uach SPITZER als Trieuspidalleisten den Einstr6- 
mungsteil der rechten Kammer und grenzen ihn gegen den Ausstr6mungsteil ab. 
~ t  den 4 Endokardh6ckern, den Anlagen yon 4 prim/iren Klappenzipfeln (MALL, 
SATO naeh SrITz~g)verwachst in der rechten Kammer die TrieuspidalMste, die 
yon der parietalen Kammerwand kommend sich in 2, den Einstr6mungstei] um- 
greifende Schenkel spaltet und sich jenseits des Ostiums wieder vereinigt. Ent.- 
spreehend dem VerIauf der Tricuspidalteis~e, yore Septum ventrieulorum naeh 
aul3en zur la~eralen Kammerwaud, bilden sieh die groBen PapilIarmuskeIn aus dem 
Stature der Leiste lateral und medial. Die Versehmelzung der primaren Klappen- 
zipfel soll nun in der rechten Kammer derart erfolgen, dab die 2 vorderen H6cker, 
der vordere mediale und der vordere laterale zu einem groBen vorderen (ventralen) 
Segel werden, w/~hrend bei den beiden hinteren H6ckern die Vereinigung/iberhaupt 
unterbleibt oder sehr mangelhaft ist. Diese Verschmelzung soll nach S r I r z ~  
darauf beruhen, dab die Endokardh6cker senkrecht zur Spaltbildung getrennt 
bleiben, wahrend ihre paarweise Lage auf einem Schenkel die Versehmelzung in 
der Leistenriehtung f6rdere. Ffir die Versehiedenh6it der Klappenzahl und -stel- 
lung in beiden Ventrikeln gibt SriTzl~gleine k6mplizierte Erkl/irung, die im wesent ~- 
lichen auf der Torsion bei der Herzentwieklung beruht. Es ist nielit m6glieh, hier 
darauf im einzelnen einzugehen. Der Endeffekt ist jedenfalls der, dab die Tricus- 
pidalleiste gegen die ruhende Septumebene gegenuhrweise gedreht, eine ,,Frontal- 
stellung" bekommt, woraus letzten Nudes die Bi/dung des groI?en transversalen 
ventralen Segels resultieren soil. Von Bedeutung f/Jr unseren Fall sind noeh folgende 
Ansehauungen SI"ITZEgS. Die fehlende Vereinigung der beiden hinteren Segel h~nge 
zum Tell mit der relativen Sehwaehe des hinteren Schenkels der Tricuspidalleiste 
zusammen, wahrend der vordere infolge seiner Grenzstellung zwischen 2 Blut- 
s/~ulen st/~rker entwickelt werde. Dureh den Druek des sog. reehtskammerigen 
Aorteneonus werde der Bogen der vorderen Tricuspidalleiste verktirzt und abge- 
flaeht, der der hinteren verl~ngert und starker gekrfimmt, was ebenfalls die Bil- 
dung eines ventralen und das Getrenntbleiben der hinteren Segel begtinstige. 

Nach t~ERNKOPF und WIRTINGER entstehen die Klappen ebenfalls aus endo- 
kardialen Verdiekungen, und zwar die Atrioventrikularklappen aus 4 ursl~ing- 
lichen Ohrkanalkissen. Bei der Vereinigung yon Vorhof- und Kammerseptum 
sind die verschmolzenen vorn und hinten gelegenen Kissen (die ursprfinglich das 
obere und un~ere Ohrkanalkissen darstellten) beteiligt. Aus ihnen entsteht das 
septale Sege] und ein sog. Zwisehensegel, wghrend die marginMen Segel (ven~rales 
und dorsales) aus dem lateralen Kissen hervorgehen sollen, das sekundgr geteilt 
wird. 

Die Ableitung der Klappen aus Endokardkissen finder sich auch, jeweils in 
einer etwas abweichenden Modifikation der Zuordimng der endgtiltigen Segel zu 
den ursprfingliehen Kissen, bei B o ~  und M~L, HIs, ROKITANSKu 

~bereinstimmend mit ZI~rK kann man aus dem oben Angefiihrten ffir die 
Anlage der Trieuspidalklappe als Grundlage annehmen, dab sie aus Endokard- 
kissen entsteht, die sich im noeh ungetei]~en tterzschlauch vorne und hinten bilden 
und ebenso beiderseits lateral. Die vorderen und hinteren Kissen versclimelzen, 
beteiligen sich an der Septumbildung und geben ftir jedes Ostium atrioventrieulare 
einen Teil ab, der Ausgangspunkt der Klappenbildung wird. Welches Segel abet 
aus welehem H6eker oder Kissen letztlieh entsteht, darfiber gehen, wie wit gesehen 
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haben, die Ansichten sehr auseinander. Ebenso ist es noch umstritten, in welcher 
Weise sich die Endokardh5cker in die Segelklappen umwandeln, ob hierbei die 
Muskulatur die Hauptrolle spielt (H~RxH~n~ER) oder eine Tricuspidalleiste (Srx T- 
zE~) oder aber im wesentlichen die mechanischen Kr~fte der BlutstrSmung. 

Wir m5chten for den hier beschriebenen Fall folgende ~berlegungen 
anstellen. Sicher erscheint, daft ein dorsales Tricuspidalsegel fiberhaupt 
nicht vorhanden ist. Daraus kSnnen wir schlieBen, dab es bei der Ent-. 
stehung seines Ausgangspunktes, des lateralen Endokardkissens, sich 
um einen Anlagemangel handelte. Das ventrale Segel hingegen ist 
eher grSBer als normal, tIieraus ist zu sehlieBen, dab sein Ausgangs- 
punkt  ange]egt war und zwar unter Umstiinden sehr reichlich. Das 
septale Segel endlich ist rudiment~r, so daft aueh bier an einen Anlage- 
mangel gedacht werden muft, wobei es m5glieh erscheint, dab das 
Materia] bei der Bildung der Commissur und der Verschmelzung der 
Septen zu weitgehend verbraucht wurde. Einen Anhaltspunkt gewinnen 
wir bei der Beachtung des schlitzfSrmigen Spaltes zwischen ventralem 
und septalem Sege]. Solche Spaltbildungen sind in der Literatur, 
meist als Lficken, mehrfach erw~hnt, ohne daft eine Deutung unter- 
nommen wurde. Lediglich ZI~K miBt einer, allerdings etwas anders 
gearteten 0ffnung grofte Bedeutung bei und versucht "con bier aus zu 
weiteren Ergebnissen in der RfickfOhrung der Segel auf ihren Ausgangs- 
punkt  zu kommen. WJr mSchten in unserem Fall einer ~thnlichen ]~ber- 
legung Raum geben. Es handelte sich bei diesem Spalt um eine ur- 
sprfinglich vorhandene Trennung zwischen 2 EndokardhSckern, die im 
weiteren Verlauf der Entwicklung teilweise verschmo]zen sind. Am 
zwanglosesten li~Bt sich eine Erklis finden, wenn wir die Anschau- 
ungen yon SATO und S~ITZ~ als Grundlage nehmen. Wir kommen dann 
zu dem SehluB, daft es sich um dig LOcke zwischen hinterem medialen 
(septalen) HScker, aus dem das septale Segel wegen Materialmangel 
nur zu einem rudiment&ren Tell entwickelt wurde, und vorderem me- 
dialen (septalen) I-IScker, einem Baustein des ventra!en Sege]s, handelte. 
Zur selben Anschauung kam aueh ZI~K. t t ierdurch gewinnen nun die 
Entstehungshypothesen SPITZE~s und SATOs for die Tricuspidalis an 
Wahrscheinlichkeit. Beide Ansichten geben uns auch eine Grundlage 
dafOr, daft das ventrale Segel eine m/~chtigere Ausbildung erreicht, 
entsteht es doch sowohl aus der Hiilfte des medialen (septalen) wie 
aus der tt~lfte des lateralen (marginalen) Endokardkissens, besitzt also 
im Vergleich zu den beiden anderen Segeln das doppelt so groBe Aus- 
gangsmaterial. SrITzE~s 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 rudimenti~r vorhanden ist. 
i~ehmen wir n/imlich seine Tricuspidalleiste an, so muB bei aus unbe- 
kannten GrOnden nicht oder nur rudiment&r entwickeltem hinteren 
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Schenkel, der an und fiir sich schon relativ schwacher sein soll, ein 
Fehlen bzw. eine unvollstandige Ausbildung sowohl des dorsalen wie 
des septalen Segels resultieren, wahrend eine starkere Entwicklung des 
vorderen Schenkels ein groBes ventrales Segel erklaren wiirde. 

Daft die Muskulatur an denjenigen Wandgebieten, an denen keine 
Klappe ausgebildet ist, eine Differenzierung und jegliche Bildung yon 
Trabeculae sowohl wie Papillarmuske]n vermissen laftt, weist unseres 
Erachtens darauf bin, dab ein enger Zusammenhang zwischen Klappen- 
entstehung und Ausbildung des Wandreliefs, insbesondere auch der 
Papillarmuskeln besteht. Dariiber, oh, wie z .B.  I - I E R x ~ I ~  u .a .  
schreiben, die Klappen wesentlich muskularen Ursprungs sind, oder 
aber, wie bei SrmTz~n eine Leisten- oder Wulstbildung zur Entstehung 
der Papillarmuskeln, der Chordae tendineae und der Segel notwendig 
Jst, las t  sich hier nichts aussagen. Im ersteren Fall w~irde eine fehlende 
Endokardkissenentwicklung auch den Ausgangspunkt fiir die muskulare 
Weiterentwicklung im oben dargelegten Sinn vermissen lassen und im 
zweiten Fall miigte man, wie schon gesagt, eine Unterentwicklung des 
hinteren Schenkels der Tricuspidalleiste annehmen. Wit mSchten bier 
aber doch darauf hinweisen, daft letzten Endes die Entwicklungstendenz 
der hier zusammenwirkenden Teile, und zwar sowohl in Richtung auf 
eine Entwick]ung der Endokardkissen als auch in Hinsicht der Differen- 
zierung der Muskulatur mangelhaft bzw. nicht vorhanden war. Ent- 
sprechend der Ausbildung des ventralen und des rudiment~iren septalen 
Segels finden wir hingegen in diesem Gebiet, also in dem kleineren Teil 
des rechten Ventrikels, sehr wohl eine muskulare Differenzierung und 
auch die Ausbildung yon Papillarmuskeln und Sehnenfaden, die wohl 
nur sekundar infolge der anormalen Ausbildung und Funktion der 
Segel vom Normalen abweicht. 

Der Bedeutung der mechanisehen Krafte, also der hydrodynamisehen 
Wirkung des ~Blutstromes, die yon mehreren Forsehern, so besonders 
yon BEEEXE, aber auch yon anderen wie z. B. SPITZEI~, stark betont 
wird, m6chten wir bei der Entwicklung der Herzteile, in unserem Fall 
insbesondere der Segelbildung mad Wanddifferenzierung, mehr eine 
sekund~re l~olle zuweisen. Wit berufen uns dabei besonders auf BnEDT 
und auf die Tatsache, da$ bei Verpflanzungsversuchen auch ohne Mit- 
wirken einer Blutstr6mung normal entwickelte Herzabschnitte oder 
ganze Herzen erhalten w~rden (STOH~). Jedoch kommt der formenden 
Einwirkung des Blutstromes zweifellos bei einmal vorhandener Mil?- 
bildung ein Einituft zu. Und zwar m6chten wit hier die modellierenden 
Krafte  der Blutstr6mung einmal fiir die weitere Umgestaltung der 
Ventrikelwand heranziehen und deren Ausbuchtung und G1/~ttung, sowie 
die starke und teilweise ungleichmal3ige Entwicklung des endokardialen 
Bindegewebes hier und im Vorhof weitgehend fiir sekundare, zum 
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grof3en Tell wohl erst im spi~teren Leben entstandene Veri~nderungen 
halten. AuI~erdem dfirfen wit aber wohl auch die Fibrose des ventralen 
und septalen Segels auf einen faserbildenden l%iz der BlutstrSmung 
zurfickffihren/ Wir verweisen in diesem Zusammenhang auf die Arbeit 
yon tIERTEL, in der fiber Endokardverdickungen funktioneller 1Niatur 
berichtet wird. Dab es im postfetalen Leben durch die geschilderten 
StrSmungsverhi~ltnisse zur Hypertrophie der Muskulatur und spi%ter 
infolge des hohen Druckes zur Dilatation und Atrophie kam, bedarf 
wohl keiner weiteren ErSr~rung.  

Die 0ffnungen im Foramen ovale, die zu einer Lebensfi~higkeit im 
vorliegenden Fall unerlgglich waren, halten wir, obwohl sie in i~hnlichen 
F~llen fast konstant beschrieben wurden, ffir eine unabhgngige Bildung. 
Diese MiSbildungen sind sehr h~ufig und in der Literatur oft beschrieben. 
Sie werden meistens auf Ver~nderungen der Druckverh~ltnisse in den 
VorhSfen zurfiekgeffihrt (BREDT). In unserem Fall mSchten wir die 
2 ovalen ~)ffnungen bei sonst normaler Anlage und Ausbildung der 
Fossa ovalis und des Septum seeundum auf die starke Erweiterung und 
den hohen Druck im rechten Vorhof zurfickffihren. 

Ebenso sind die Netzbildungen an der V. cava caudalis ein hgufiger 
Befund, der schon yon CHIARI in heute noch giiltiger Weise als Reste 
der Valvula venosa sinistra (Valvula venae cavae eaudalis) erklgrt 
wurden (BI~EDT). 

Es bleibt uns in diesem Abschnitt noch hinzuzuffigen, dab fiber die 
causale Genese derartiger Migbildungen bis heute nichts Sicheres aus- 
gesagt werden kann. Die Theorie BENV~KEs, die allein auf den onto- 
genetischen Kr~ften der physikalischen Wirkung des Blutstromes 
basiert, und diejenige SPITZE~S, der yon den phylogenetischen Kr~i, ften 
der Herzseptierung ausgeht, sind heute wieder zuriickgetreten. Letzten 
Endes mug auch hier immer erst ein Grund vorhanden sein, der zu 
Veriinderungen der BlutstrSmung oder einer Abweichung der septen- 
bildenden Kri~fte ffihrt. Auch die Erkliirungsversuche anderer Unter- 
sucher, speziell im Falle yon Tricuspidalmigbildungen gehen fiber die 
formale Genese nicht hinaus und verlegen den Beginn der Migbildung 
mit Erkl~rungen wie umschriebene Defektbildung der Muskelschicht 
(AI~STEIN) oder Ausbleiben der Endothelrohrdifferenzierung bei Unter- 
brechung der Kontinuit~t der Endokardkissen (GOTz) in mehr oder 
weniger frfihere Stadien der Herzentwicklung. Es bleibt uns abet vor- 
1Kufig nur fibrig, wie BREDT es tut ,  a nzunehmen, dab die Gestalt- 
~nderung der Herzentwicklung dutch fibergeordnete, chromosomal be- 
dingte Kr~fte geleitet werde. Eine hier auftretende StSrung mug dann 
als letzter Grund ffir das Zustandekommen yon Mil~bildungen angesehen 
werden. 
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Vergleichende Literatur. 
B~EDT teilt die MiBbildungen der Tricuspidalklappe in 2 H~uptgruppen, die 

Atresie des Ostiums und die Verlagerung oder MiBges~al~ung der Klappen, ein. 
Ffir die letztere Gruppe finder sich in der Literatur eine Reihe yon Beispielen, auf 
die hier nicht welter eingegangen werden soll, da sie bei HERXHEi~WE~ und MSNC~:E- 
BERG und, soweit sie aus neuerer Zeit stammen, bei :BREDT, GOTZ und ZI~K auf- 
geffihrt und besprochen sind. Der hier beschriebene Fall, ffir den wir einen genau 
gleichartigen in der verffigbaren Literatur nicht finden konnten, hat jedoch mit 
anderen F~llen manches gemeinsam, was auf eine bestimmte Entwicklungsrichtung 
und auf die bei derartigen MiBbildungen wirkenden Kr i f t e  vielleicht bei grSBerem 
~ater ia l  gewisse Schlfisse ermSglicht und ffir eine, yon BREDT erw~hnte, Formen- 
konstanz, allerdings in weiterem Sinne, spricht, die vielleicht einen Fingerzeig 
ffir eine einheitliche, noch zu findende Ursache gibt. Z ~ K  faBt die F~l]e folgender 
Beobachter zusammen, die nach dem ersten Beschreiber EBSTE~ auch ~ls EB- 
STEI~sche Krankheit  bezeichnet warden: EBSTEI~, ~ARXSEN, GEI~EL, SCHS~E~- 
BEEGER, MicCALLVM und einen eigenen. Statt  der Klappensege] findet sich ein 
membranartiges Band oder eine sackfSrmige Bfldung. (J-bereinstimmend mit 
unserem Fall stellt ZI~K als gemeinsame Merkmale heraus, dab der vordere (veto 
trale) Teil stets am besten entwickelt sei. Das entspricht unserem ventralen Segel. 
W~hrend bei uns das dorsale Segel ganz fehl~ und das septale rudimentar ist, gibt 
ZINK an, dab der mediale (septale) [Ceil die dfirftigste Ausbildung aufweise. Man 
kann also Unseren Fall vielleicht als (~bergang zu denjenigen Fallen der Literatur 
betraehten, in denen einzelne Segel oder aber letzt]ich alle Segel bis auf kleinste 
t~udimente fehlen. Weiterhin finder s ieh stets fiber dem Conus pulmonalis eine 
ovale oder dreieekige 0ffnung in der Membran, die unserem Spalt zwisehen ven- 
tralem and septalem Segel entsprieht. Aueh die Teilung des reehten Ventrikels in 
2 Raume ist mutatis mutandis bei uns und den ZlNKSehen Fi l len  eine ahnliche. 
Ebenso stimmen die F~lle darin iiberein, dal~ Papillarmuskeln fehlen wie bei uns 
im grSBeren reehten Ventrikeltefl und an unbedeckten Kammerwandstellen das 
trabeeul~re Relief, Letztlich finder sieh stets ein offenes bzw. durchgangiges 
Foramen ovale. 

Anders geartet ist der Fall ARNST~r~s, bei dem sam~liehe Segel vorhanden, 
aber der Ansatz des dorsa]en und septalen Segels verlagert war. Doch auch bier 
is~ ein Tefl des rechten Ventrikels funktionell dem Vorhof einbezogen und die 
Ventrikelwand zeigt diese]be Besehaffenheit wie in unserem Fall. Wir mSchten 
dies als Stfitze unserer oben angefiihrten Ansieht fiber die mangelnde Entwiek- 
lungstendenz und die sekundire Umgestaltung des undifferenzierten Wandteiles 
ganz im Sinne AR~ST]~r~S auffassen. Der yon G6Tz besehriebene Fall gehSrt eben- 
falls hierher. 

Sehr ~hnlich in bezug auf die Klappenanlage ist unserem Fall derjenige 
OBIIHTSCES. Hier fehlt das septale Segel vollkommen und es findet sich an Stelle der 
anderen Segel eine membranartige Bildung. Auch die Erkl~rung dieses Fal!es 
stimmt mit  unserer Ansieht insofern fiberein, als OBIDITSC~ die Ursaehe der MiB- 

�9 bildung im septalen Endokardkissen sieht und der Ansicht ist, daI3 entweder eine 
Unterentwicklung der Bulbuswfilste vorlag oder, was er ffir weniger wahrschein- 
lich halt, ein zu groBer Teil des Endokardkissens bei der Septumbildung verbraucht 
wurde. Die gesamte weitere Umgestal~ung des rechten Ventrikels, die yon unserem 
Fall allerdings ziemlich stark abweieht, fiihrt OB~DITSCH auf die verander~e StrS- 
mungsmeehanik zurfick. Er erwahnt aber aueh, dab sieh Trabekel und Chordae 
tendineae nicht entwiekeln konnten, da die Klappe selbst fehlte. 

Zum SehluB sei als Beispiel ffir ein vSlliges Fehlen der Tricuspidalklappe noch 
der Fall yon KLEIN erwghnt, der im fibrigen bei Conusatresie der Pulmonalis und 

u Archiv. Bd. 319. 17a 
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atypischer Verbindung zwischen ihr und dem reehten Ventrikel noch zu einer ganz 
anderen Klasse yon MiBbildungen geh6rt. Auch in diescm Fall blieb eine Differen- 
zierung der Ventrikelwand aus, der Befund ~hnelt auch histologisch sehr dem 
unseren. KLEI~ nimmt an, dal3 aus Grtinden, die wit nicht kennen, die Differen- 
zierung der Muskulatur und des Endokards ausblieb und dab so, obwohl Endothel- 
kissen angelegt waren, das Bildungsmaterial fiir die Klappen fehlte. 

Zusammen/as.sung. 

Es  w i r d  e in  F a l l  y o n  T r i e u s p i d a l i s m i B b i l d u n g  beschr ieben ,  bei  d e m  

n u t  e in  v e n t r a l e s  u n d  ein r u d i m e n t ~ r e s  sept~les  Segel  n a e h w e i s b a r  

wa ren ,  W~hrend  das  dor sa le  Segel  feh l te .  D ie  Vorgeseh ich te ,  de r  k l in i -  

sche  u n d  ~ n a t o m i s e h e  B e f u n d  sowie  die  S t r S m u n g s v e r h ~ l t n i s s e  w e r d e n  

ausf f ihr l ieh  besehr i eben .  A n  H ~ n d  de r  e n t w i e k l u n g s g e s c h i e h t l i c h e n  

E r k e n n t n i s s e  in de r  L i t e r a t u r  u n d  i m  Verg le i ch  m i t  m e h r e r e n  ~hn l i chen  

F / i l l en  w e r d e n  B e t r a c h t u n g e n  f iber  die  f o r m a l e  Genese  anges t e l l t  und  

in e i n e m  k u r z e n  L i t e r a t u r f i b e r b l i e k  g e m e i n s a m e  ?r de r  Tr ieus-  

p i d a l i s m i B b i l d u n g e n  a u f z u z e i g e n  ve r such t .  
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