
Virchows Archiv, Bd. 319, S. 613--629 (1951). 

Aus dem Pathologischen Institut der St~dt. Kr~nkenanstulten Dortmund 
(Direktor: Prof. Dr. reed. F~. BOE~KE). 

Untersuchungen iiber Herzmuskelver~inderungen 
bei kongenitalen Herzfehlern. 

Von 
FRIEDR1CH B OEMKE und HANS-JoAcHIM SCHMIDT. 

Mit 5 Text~bbildungen. 

(Eingegangen am 20. Oktobe r 1950.) 

Die wachsende Erkenntnis der Bedeutung des ~llgemeinen Sauer- 
stoffmangels ffir die P~thologie des Menschen, insbesondere des Herz- 
muskels mib seinem hohen S~uerstoffbedfirfnis, wurde vor allem dureh 
die z~hlreichen Arbeiten (RI~m~R% B t ) C ~ R ,  B~CHNER und LUCADOU, 
ICHTEIlgA~N, LUFT, ROTTER, M~LLEI~ und ROTTE~, M~ESSE~, ALTMANN 
u.a.) tiber hypoxydotisehe Ver~nderungen im Tierexperiment wie am 
Mensehen gef6rdert, woran Bffe~ER und seine Schule fiberwiegend 
beteiligt sind. ARch ffir die Pathogenese der Herzinsuffizienz, des Kreis- 
laufkoll~pses und der ~olgen der Coron~rsklerosen wh'd dem S~uer- 
stoffmangel ein immer gr6~erer Wert zuerkannt. 

Neben Abggngen einer oder beider Coronararterien aus der Arteria 
pLtlmonalis (CHAsTOI~rAY lind BUSE]~, KAUNITZ) bedingt vor alIem ein 
,,experimentum naturae" in :Form der Herz- und Iterzgef~13miBbildungen 
eine dureh Hypox/imie verursaehte ~ranspor~ative Hypoxydose (STRVG- 
~OLD), da hierbei eine vo]lst~ndige Trennung des arteriellen vom ven6sen 
Blutstrom im tterzen nieht mehr vorhanden ist. Wir h~ben nns die 
Frage vorgelegt, inwieweit bei HerzmiBbfldungen mit m~ngelhafter 
Sauerstoffversorgung des Herzens hypoxydotische Vergnderungen in 
der Herzmusknl~tur auftreten. Es gelgngten insgesgmt 12 Herzen zur 
histologischen Untersuehung, die bei der Obduktion gnormale ~rterio- 
ven6se Verbindungen durch MiBbildungen ~ufwiesen. 

Eine eingehende ~Beschreibung der Herzfehlbildungen nnd ihre 
entwieklungsgesehiehtlichen Erkl~irungen sollen im ttinbliek auf die 
eigent/iehe Aufg~be dieser Arbeit unterbleiben. Auf dgs gusgedehnte 
~iltere und neuere einsehl~igige Sehrifttum wird verwiesen. Hier sollen 
die festgestellten Fehlbildungen nur insoweit mitgeteilt werden, als 
sie ffir das Verst~ndnis der Art und GrS/~e der Kommunikationsm6g- 
liehkeiten zwisehen ~rterieller und venSser Blutb~hn erforderlieh sind 
(T~beHo 1). 

41" 
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Tabelle 1. 

Besondere patho- tIerz Alter Ge- Art der Herzmi~bildtmgen und sonstlge logische Befunde an 
Nr. schleeht pathologisehe Be~unde am Herzen den fibrigen Organen 

1 14 Tage 

4 Men,re 

12 Tage 

2 Monate 

11/2 Monate 

3 Monate 

3 Monate 

10 Jahre 

4 Monate 

3 

3 

Transposition yon Aorta und A. pu/mo- 
nalis. 0ffenes Foramen ovale. Weir oftener 
Duetus arteriosus Botalli. H3Tertrophie, 

vor allem des reehten Ventrikels. 
Partieller subaortaler Kammerseptum- 
defekt. Gesehlossenes Foramen ovale. 
Gesehlossener Ductus arteriosus Botalli. 
Hypertrophie und Dilatation des Herzens. 
Cor univentrieulare biatriatum. Truneus 
arteriosus eommunis, ttypoplasie der 
Mitralis. Offenes Foramen ovale. Oftener 
Ductus ~rteriosus Botalli. Dilatation des 

Herzens. 

Stenosierung des Ostiums der A. pul- 
monalis. LinsengroBer subaortaler Sep- 
tumdefekt. Offenes Foramen ovale. Ge- 
sohlossener Ductus arteriosus Bota]li. 
Hypertrophie und Dilatation des tter- 
zens, vor allem des reehten Ventrikels. 
KirsehgroBer subaortaler Kammersep- 
tumdefekt. 0ffenes Foramen ovale. 
Oftener Ductus arteriosus Botalli. Hyper- 
trophie und Dilatation des Herzens. 

KirsehgroBer Septumdefekt im Bereieh 
des unteren Anteiles des Vorhofseptums 
und des oberen Anteiles des Ventrikel- 
septums. Offenes Foramen ovale. Ge- 
schlossener Ductus arteriosus Botalli. 

Dilatation des Herzens. 
Subaortaler Septumdefekt yon 1 cm 
Durchmesser. Weir oftenes l%ramen 
ovale. Geschlossener Ductus arteriosus 
Botalli. Hypertrophie des reehten Her- 

zens. Dilatation des Herzens. 
I-Iochgradige Pulmonalstenose. Reehts 
abgehende Aorta. GroBer Ventrikelsep- 
tumdefekt. Grol]er Vorhofseptumdefekt. 
Aplasie der Pulmonalklappen. Dilata- 
tion des Conus pulmonalis. Gesehlossenes 
Foramen ovule. Gesehlossener Ductus 
arteriosus Botalli. Hypertrophie des 
rechten Herzens. Dilatation des Herzens. 

Fingerdieker Vorhofseptumdefekt. 
Kirschgrofler Ventrikelseptumdefekt. Hy- 
poplasie der Tricuspidalklappen. Stenose 
des Trieuspidalostiums. Gesehlossener 
Ductus arteriosus Botalli. Hypertrophie 
des linken Herzventrikels. Hoehgradige 

Dilatation des rechten Vorhofes. 

Mange]nde Zeichen der 
~uBeren Reife. 

Hoehgradige Stau- 
ungs]eber mit peri- 
pherer Verfettung der 
Leberl/~ppehen. Fleck- 
f6rmige feintropfige 

Verfettung der Harn- 
kan~lehenepithelien. 

Kleine bronehopneu- 
monisehe Herde in bei- 

den Lungen. 

Hochgradige innere 
Stauung. Diffuse 

Verfettung der Leber- 
l/~ppehen. Gering- 
gradiger Ascites. 

Zentrale Verfettung 
der Leberl/ippchen. 

Diffuse Verfettung der 
Leberl~ppchen. 

Bronchopneumonische 
Herde in beiden 

Lungen. Trommel- 
sehlegelfinger. 

Hochgradige Cyanose 
der Haut und der 
inneren Organe. 
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Tabelle 1. (Fortsetzung.) 

Herz  
Nr. 

10 

11 

12 

Alte r  

6 Monate 

3 Monate 

3 Tage 

Ge- 
schlecht 

3 

Art  der  HerzmiBbi ldungen  n n d  sonstlge 
pathologisehe Befunde a m  Herzen  

Bleistiftdicker subaortaler Ventrikelsep- 
tumdefekt, tIypoplasie einer Tricuspidal- 
klappe. Geschlossenes Foramen ovale. 
Geschlossener Ductus arteriosus Botalli. 
tIypertrophie und hochgradige Dilatation 

des ganzen tIerzens. 

Truneus arteriosus eommunis. Bleistift- 
dicker Ventrikelseptumdefekt. Aplasie 
einer Klappe des Truncus. Geschlossenes 
Foramen ovale. Gesehlossener Ductus 
arteriosus Botalli. Dilatation, vor allem 

des rechten Ventrikels. 

Xleinfingerdieker Vorhofseptumdefekt. 
Oftener Ductus arteriosus Botalli. Hoeh- 
gradige Dilatation des Herzens, besonders 

beider VorhSfe. 

Besondere pa tho-  
logische Befunde an  

den fibrigen Organen 

FleckfSrmige Verfet- 
tung der Leberl~pp- 
chen. Fleckf6rmige 
feintropfige Verfet- 

tung der Han~kan~l- 
ehenepithelien. 

Die Herz-  und  Herzge f~gmigb i ldungen  der  yon  uns un t e r such ten  
Herzen  umfassen  nach  der  E in te i lung  yon M A ~ I ~ E ~  folgende 
~ o r m e n :  

2 Fitlle yon FALLO~soher Tetralogie (Pulmonalstenose, nach rechts verlagertem 
Abgang der Aorta, Ventrikelseptumdefekt, l~echtshypertrophie). 

1 Fall yon Transposition der Aorta und der Arteria pulmonMis. 
2 F521e yon Truncus arteriosus communis: 1 Fall mit totalem Kammerseptum- 

defekt (Cor nniventrieulare biatriatum), offenes Foramen ovale; 1 Fall mit Kammer- 
septumdefekt und Aplasie einer Klappe des Truncus. 

1 Fall eines groBen Septumdefektes im Bereich des unteren Anteiles des Vor- 
hofseptums und des oberen Anteiles des Ventrikelseptums. 

I Fall eines grogen Vorhof- wie auch Ventrikelseptumdefektes. 
4 Fglle yon intraventrieulfiren Septumdefekten. 
1 Fall eines groBen Septumdefektes des Vorhofseptums. 

Das  Al te r  be t rug  bei  den  12 obduz ie r ten  Fa l l en  3 Tage  bis zu 
10 Jah ren .  

Von den I-Ierzen wurden  un te r  Ber i icks ieht igung der  besonderen  
ana tomisehen  Verh/~ltnisse k le ine  St i ieke yon den  Ven t r ike lwandungen ,  
aus der  Pap i l l a rmusku l a tu r  und  aus  d e m  Ven t r ike l sep tum zur Anfer t i -  
gung yon  Gefr ie rsehni t ten  fiir  Seha r l aeh -Ro t  und  Sudan  I I I -F /~rbungen  
en tnommen .  Soweit  d ie  HerzgrSt3e es zuliefl, wurden  d a n n  die  I-Ierzen 
in t o to  in Paraf f in  e ingebe t t e t .  GrSgere  t t e r z e n  wurden  nn te r t e i l t  und  
alle St t icke gleiehfalls in Paraf f in  e ingebe t te t .  Von al len e ingebe t t e t en  
Herzen  bzw. Herzs t t i eken  wnrden  S tu fensehn i t t e  angefer t ig t  und  mi t  
t I i~matoxyl in -Eos in  und  naeh  VA~ GIBSON gef~rbt .  

Die e rhobenen  Befunde  sollen bier  im Z u s a m m e n h a n g  besproehen  
werden,  da  sieh wei tgehende  U b e r e i n s t i m m u n g e n  der  feingewebfiehen 
Ver / tnderungen der  H e r z m u s k u l a t n r  bei  den  verseh iedenen  F o r m e n  der  
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beobachteten HerzmiBbildungen ergaben. Nur bei besonders auffallen- 
den Untersuchungsergebnissen wird jeweils angeffihrt, welche Herzmifl- 
bildung dabei vorhanden ist. 

Bei der histologischen Untersuchung zeigten sich folgende Vergnde- 
r u n g e l l :  

Herzmuskel/a~ern. In Schnitten yon der Wand der Ventrike], der 
Papillarmuskulatur und, wenn erhalten, vom Ventrike]septum tei]s 

A b b .  I. H e r d f S r m i g e  Bez i rke  hya l in i s i e r t e r  H e r z m u s k e l f a s e r a  (a) m i t  b e g i n n e n d e m  k]ein-  
s ehon igen  Zerfa l l  (b). Ve r lu s t  der  Fibr i l len-  uncl Q u e r s t r e i f u n g  u n d  f a s t  vSl l igem S e h w u n d  
der  I - Ie rzmuskel faserkerne .  - -  H e r z  Nr .  3, Al te r  12 Tage .  O b j e k t i v  45real ,  O k u l a r  8real ,  

Ba lken l~nge  31 era ,  P a n p h o t .  

kleine, teils grSSere disseminierte oder herdfSrmig verteilte Bezirke mit 
Umwandlung yon Muskelfasern zu meist intensiv eosinf~rbbaren, ver- 
quollenen hyalinen B~ndern bei partiellem oder vSlligem Verlust der 
Fibrillenzeichnung. Vergr6berte oder auch vollst~ndig aufgehobene 
Querstreifung (Abb. 1). Kerne dieser Muske]fasern ganz geschwunden 
oder nur noch schattenhaft erkennbar, his auch pyknotisch oder 
blasenfSrmig aufgetrieben bei Klumpung oder Auflockerung des Chro- 
matins zu Bildern der Kernwandhyperchromatose und Karyorhexis. 
Abschnittsweise Kontinuitis der Herzmuskelfasern durch 
kSrnige AuflSsung und Bildung feiner hyaliner Schollen oder mehr 
wabiger, schaumiger Struktur. Sarkolemmscheiden oft noch skelet- 
artig erkennbar. An Stelle der zerfallenen Herzmuskelfaserabschnitte 
Auftreten einzelner feinster oder in Bfindeln angeordneter Fs 
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yon sehwaeh eosinfarbener T6nung (Abb. 2). Nur vereinzelt zwisehen 
den Herzmuskelfasern groBe histioeyt~re Elemente, gelapptkernige 
Leukocyten und Lymphoeyten unter Bildung yon Resorptionsliicken 
in den hyalin sehollig zerfallenen Herzmuskelfasern. Vereinzelt auch 
in den sehollig zerfallenen Herden oder in ihrer Naehbarschaft An- 
sammlungen yon Fibroplasten. In einem Fall (Herz 8) diffuse dichte 

Abb. 2. Kontinuitiitsunterbrechungen yon Herzmnskelfasern dureh feinschollige AuflSsung 
(a). Teilweise Verquellung llnd Auftreibnng der IIerzmuskelfaserkerne zu ~iesenkernen 
(b). B i l d u n g  fe ins ter  Fase rne t ze  in  A b w e s e n h e i t  f a se rb i ]dende r  Zel len (e). Stel lenweise  
b a n d a r t i g e  hya l i ne  U m w a n d l u n g  e iner  C a p i l l a r w a n d u n g  (d). I-Ierz Nr .  6, A l t e r  3 Mona t e .  

O b j e k t i v  45real ,  O k u l a r  8real ,  B a l k e n l a n g e  32 cm,  P a n p h o t .  

Durchsetzung der Muskulatur mit Lymphocyten und vereinzelten 
gelapptkernigen Leukocyten (Abb. 3). In sonst intakt erschdinenden 
oder verquollenen Herzmuskelfasern perinucleiire, optisch ]eere oder 
leicht basophil gefiirbte Vacuolenbildungen in zahlreichen Bezirken, 
vor ailem in der Tiefe der Kammermuskulatur und in Papillarmuskeln. 
Gleiehartige Bilder in verquollenen Herzmuskelfasern in der Naehbar- 
schaft yon ikrekrosen. 

Nut einmaI eine geringgradige feinsttropfige und einmal eine fein- 
tropfige, streifenfSrmige Verfettung der Herzmuskelfasern in der Mus- 
kulatur des linken und reehten I-Ierzventrikels (vor allem Vorderwand) 
und der Papillarmuskeln (Herz 7, 9). Dabei im letzteren Fall fiie~ende 
~JTbergi~nge der Verfettung in stark sudanophil angef~rbte Herzmuskel- 
faserbfindel. Ausgepragte Sudanophilie bei Fehlen yon FetttrSpfchen 
in zahlreichen Herzmuskeln. 
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Ge/gflvergnderungen. Kleine Arterien: Intima oft gequollen und 
verdickt, stellenweise Gefi~l~endothelien palisadenartig gestellt, zum Teil 
anscheinend vermehrt. Ringstruktur der Media mitunter unscharf, ver- 
quollen, mit m~ngelhafter Kernf~rbbarkeit und Degeneration yon 
Kernen (Abb. 4). Adventiti~ oft aufgefasert mit hgufig anzutreffender 
auffi~lliger Kernarmut. Bei Fettfi~rbung kein Naehweis der Ablagerung 
von Fettsubstanzen. 

Abb. 3. l=[erzmuskelnekrosen mit  Infi l trat ion yon L y m p h o c y t e n u n d  vereinzelten gelappt- 
kernigen Leukocyten. Herz Nr. 8, Alter 10 Jghre. Objektiv 20real, Okular 8real, 

Balkenl~nge 43 era, Panphot.  

Arteriolen: Endothel stellenweise verquollen. Glatte Muskelzellen 
oft auseinandergedr~ngt und ebenfalls verquollen; in solchen Bezirken 
herabgesetzte t~i~rbbarkeit der Muskelfaserkerne. 

Capillaren: Insgesamt in nahezu allen Herzen auffallender Capillar- 
reichtum, vorwiegend stark erweitert, strotzend mit Erythrocyten 
geffillt. In den Capillaren oft perlschnurartige Aneinanderreihung yon 
LeukocyCen und Lymphocyten. Gelegentlich Schwund der Kernf~rb- 
barkeit der Capillarendothehen. In diesen Capillgren Begrenzung der 
Lichtung mit hyalinen, eosinf~rbbaren feinen B~ndern (Abb. 2): Ins- 
besondere in solchen Bezirken in der Umgebung der CapillareI~ optiseh 
leere Spaltbildungen gegeniiber der benaehbarten tterzmuskulatur. 

Interstitium. In allen tterzen zum Teil hochgradige perivascul~re 
(~dembildungen mit Auffaserung der Adventitia. Ausdehnung des oben 
erw~hnten perivasculKren ()dems auf das Interstitium ausgedehnter 
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Herzmuskelgebiete unter Auseinanderdr~tngung der Muskelfaserlagen 
(Abb. 5). Dadureh entstandene Spaltr~ume optisch zum Tell leer, zum 
Teil aueh feine die Spaltr~ume durchziehende oder ausfiillende, blab 
eosinfarbbare homogene Fasern ohne erkennbare Kerne. Ihre Identifi- 
zierung uls Bindegewebsfasern ist auch bei versehiedenen Fs 
nieht m6glich. Perivaseul~res Bindegewebe nur ganz vereinzelt dureh 
junge Bindegewebselemente vermehrt und verbreitert. Gefs 

A b b .  4. H y a l i n e  V e r q u e l l u n g  der  Muske l f a se rn  der  Media  e iner  Ar t e r i e  (a) m i t  K e r n -  
s e h ~ d i g u n g e n  u n d  K e r n s e h w u n d .  t t e r z  Nr .  8, Al te r  10 J a h r e .  O b j e k t i v  45real ,  

O k u l a r  8real ,  Balkenl&nge 37 cm,  P a n p h o t .  

h~ngige ~ltere oder jfingere Schwielen in keinem Schnitt nachweisbar. 
In allen Herzen, vor allem in der Tiefe der Muskelschichten, wie auch 
epikardnahe oder subepikardial gelegene zahlreiche ldeine frisehe 
Blutungen. H~mosiderin oder H~m~toidin ~ls Zeiehen ~Iterer start- 
gehabter Blutungen nicht nachweisbar. 

Die St~rke und H~tufigkeit der beschriebenen histologischen Ver~nde- 
rungen und ihre Verteflung auf die versehiedenen Herzmuskelabschnit~e 
sind aus Grfinden der Raumersparnis und Ubersichtliehkei~ in Tabelle 2 
zusammengefal3t. 

Er6rterung der Ergebnisse. 
Verteilung und Ausma[3 der Vergnderungen. Es war yon vornherein 

nich~ zu erwarten, daI3 bei der Art und Ausdehnung der Mil3bfldungen 
der yon uns untersuehten Herzen die feingewebliehen Ver~nderungen 
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sich vorwiegend in der Wand des linken Ventrikels und seiner Papillar- 
muskeln nachweisen lassen wiirden, wie es bei den Untersuehungen 
BOcgNs~Rs und seiner Schiller unter anderen anatomisehen Voraus- 
setzungen der Fall war. Ubertr~tgt man niimlieh die Folgerungen aus 
den Ergebnissen der Arbeiten BOCHNERS nnd anderer auf unsere Unter- 
suehungen, so miissen die tIanptver/~nderungen in den Bezirken der 
tterzmuskulatur liegen, die, dureh die ver~tnderten StrSmungsverhi~lt- 

A b b ,  5. :Per ivascul~re  (a) uncl i n t e r m u s k u l ~ r e  (b) 0 d e m b i l d u n g e n .  He rz  Nr .  8, 
A l t e r  10 J a h r e .  O b j e k t i v  10raM, Okul~r  3real ,  Balkenli~nge 37 era,  P a n p h o t .  

nisse bedingt, jetzt die Hauptarbeit zu leisten hatten. Wenn wir aus der 
Gruppe der Herzmigbildungen beispielsweise die beiden F~lle FALnOT- 
scher Tetralogie mit ihrer Rechtshypertrophie betrachten, so ergibt sich 
zun~chst, dab in diesen F/~Ilen anderen Abschnitten des I-Ierzens die 
Arbeit zukommt, die sonst der linke Ventrikel leistet. Bei dem damit 
verbundenen erhShten Sauerstoffbedarf miissen deshalb auch diese 
Abschnitte bei einer Hypoxi~mie des Coronarblutes die st~rksten hyp- 
oxydotischen Ver~nderungen erleiden. Entsprechende Uberlegungen 
lassen sich fiir unsere weiteren Beobachtungen anstellen, z.B. insbe- 
sondere ffir das Herz mit Transposition der groSen Gef~tge und das Cor 
univentriculare biatriatum. Diese Annahme erf~thrt dutch das Ergebnis 
der histologischen Untersuchungen dieser Herzen ihre Best~ttigung, wie 
aus der Tabelle 2 hervorgeht. In der ParMlelit~t zwischen der Ver- 
l~gerung der Arbeitsleistung auf andere Herzmuskelbezirke entgegen 
normal ausgebildeten Herzen und der gleichzeitigen Mitverlagerung der 
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st/~rksten Vergnderungen in 
diese Bezirke sehen wir 
einen iiberzeugenden Be- 
weis fiir die hypoxydotische 
Genese der gefnndenen 
histologischen Verande- 
rungen. D~bei sei beson- 
ders bemerkt, d~l~ bei der 
Form der yon derN~ur vor- 
genommenen ,,Versuchs- 
~nordnung" ~n den yon uns 
untersuchten Herzen nur 
die Hypox/imie ~ls ~lleini- 
ger pa~hogenetischer F~k- 
for in Fr~ge komm~. Wei- 
tere F~ktoren, wie sie bei 
den Untersuchungen der 
gnf~ngs genunnten Unter- 
sucher (Unterdruckexperi- 
mente, HShentod, Co-Ver- 
giftungen, Verbrennungs- 
koll~ps, Hist~minschocks, 
Seruminjektionen und ~n- 
dere Untersuchungen) ~uf 
hypoxydotische Ver/inde- 
rungen mit erwogen werden 
miissen, f~llen in unseren 
F~llen' weg. 

Fiir die T~t,s~che, d~l~ 
sich ~hnliche feingeweb- 
liche Ver~tnderungen bei 
Herz 6, 9, 10, 11 (n/ihere 
Ang~ben s. T~belle 2) in 
gleichmgBiger Verteilung 
~uf die Wund des linken 
und rechten Ventrikels und 
ihre Papill~rmuskel f~nden, 
gl~uben wir folgende Er- 
kl/~rung geben zu k6nnen: 
Einm~l ist intra vit~m die 
Arbeitsleistung beim Ven- 
trikelseptumdefekt ziem- 
lich gleichm~l~ig ~uf beide 
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Ventrikel verteilt, zum anderen ruff gerade beim einfachen Ventrikel- 
septumdefekt die oft wechselnde Kompensation und Dekompensation 
des einen oder anderen Ventrikels aueh einen Wechsel der Belastungen 
hervor. Noch heute benutzt die angloamerikanische Literatur die Ein- 
teilung yon ABBOT, die gerade zwischen einer abnormen Verbindung 
des linken zum reehten Ventrikel (arterioven6s) mit Cyanose bei zeit- 
weiser Dekompensation des linken Ventrikels und einer solchen zwischen 
dem rechten und linken Ventrikel (venSsarteriell) mit dauernder Cyanose 
unterscheidet. Sie wird damit klinisch auf eine im physiologischen 
Sinne sehr gute Art der schwierigen Beurteilung der zahlreichen 
Faktoren wie der Art and Gr56e der Xommunikationen, der Hyper- 
trophie, Dilatation und Dekompensation gerecht. Diese Faktoren in 
ihrem wechselnden Zusammenspiel shad aber in pathologischer Hinsicht 
fiir die manehmal nicht immer gleieh einleuehtende Verteilung und 
den Stgrkegrad der hyl~oxydotischen Vergnderungen verantwortlich 
zu machen. 

Pathologisch-histologische Ergrterungen. Zur formalen Genese der 
beobachteten histologisehen Vergnderungen in der Muskulatur der unter- 
suchten Herzen ergeben sieh fiir uns folgende Uberlegungen. Wie 
bereits aus der obigen histologischen Beschreibung der insgesamt gefnn- 
denen Vergnderungen hervorgeht, finden sieh in allen Herzen Sch~di- 
gungen der Herzmuskelfasern aller 8tufen yon der triiben 8chwellung, 
vacuolgren und wachsartigen Degeneration bis zur vollstgndigen Muskel- 
fasernekrose mit scholligem Zerfall des Myop]asmas mit Querstreifungs- 
und Xernschwund, wobei das Sarkolemm oft nur noch als feines Geriist 
sichtbar ist. Anffgllig ist die geringe cellul~re Reaktion an Histiocyten, 
Leukocyten, Rundzellen und Fibroblasten auf die gro~e Zah] gefundener 
gesch~idigter und zugrunde gegangener Herzmuskelzellen. Nur in den 
Schnitten yon Herz 3, 8 und 10 finden sich kleine Infiltrate yon l~und- 
zellen und gelapptkernigen, zum Tell eosinophflen Leukocyten, die die 
tterzmuskelfasernekrosen umlagern und teilweise nnter Bildung resorp- 
river Liicken in sic eingewandert sind. In Herz 8 sind diese Bilder am 
hgufigsten anzutreffen, wobei vor allem in den AuBenschichten der 
ttinterwand des linken Ventrikels im Bereich zahlreieher Herzmuskel- 
nekrosen sieh Ansammlungen yon Lymphocyten zeigen (Bild 3). Auf- 
fallend ist bei Herz 10 die st~rkere Beteiligung von Fibroplasten an der 
eellularen Durchsetzung der zerfa]lenen Herzmuskelherde. Allerdings 
zeigen hier ebenfalls die geseh~digten, zum Teil schollig aufgel5sten 
Muskelfasern in der Mehrzahl keine cellulare Reaktion in ihrer Um- 
gebung. Uns erseheint neben diesen hypoxydotiseh bedingten Ver~inde- 
rungen des Muskelgewebes vor ahem die Koppelung dieser Befunde mit 
pathologischen Erscheinungen an der Blutgewebsschranke und dem 
Mesenchym bedeutungsvo]l. In allen tterzen finden sich ausnahmslos 
GefaBwandverquellungen, perivaseulare und intermuskulgre ~Jdem- 
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bildungen, hyaline Verdickungen und hyalin f~serige Umwandlungen 
des Capillarendothels in weehselndem AusmaBe. Gleiehzeitig mi~ssen 
feinste Fasernetzbfldungen an Stelle v611ig zerstSrter Muskelfasern und 
in den weitmaschigen Spaltbfldungen zwischen den Muskelfasern er- 
w~hnt werden. Solche Faserbildungen finden sich dagegen f~st nie in 
den perivaseul~ren Spaltr~umen. In Schnitten yon Herz 9 zeigen die 
Zwisehenr~ume neben den feinf/~dig strukturierten Fasernetzen aueh 
eine leieht eosinfarbene, floekige bis homogene Substanz. 

Die besehriebenen Zustandsbilder lassen uns vorwiegend an den 
histologisehen Formenkreis der serSsen Entziindung denken mit ihren 
zum Toil sehon ausgelor~gten Folgen in Form einer Sklerosierung, wie 
sie R6SSL~ besehrieben hat. Wenn man yon den Iterzmuskelver~nde- 
rungen absieht, bei denen eine eellul~re Reaktion im Bereieh yon Nekrosen 
naehweisbar ist, so erseheint uns die ~)bereinstimmung unserer fein- 
gewebliehen Befunde mit den yon R6SSL~ als ,,serSse Myokarditis" 
besehriebenen I-Ierzver~nderungen besonders bemerkenswert, wobei das 
yon ihm festgestellte Fehlen einer cellul/iren Reaktion betont werden 
mug. Denn gerade dieses Fehlen yon Zellen veranlagte R6SSLE ZU der 
Auffassung, dag die gefundenen feinen fibrill~ren Strukturen im Bereieh 
sehollig zerfallener Herzmuskelfasern und die Faserbildung in den 
erweiterten in~ermuskul~ren Zwischenr~umen aueh in Abwesenheit faser- 
bildender Zellen mSglieh sein muB. Er legg bei der histologisehenDiagnose 
der serSsen Entztindung auf das Endstadium, die Sklerose, besonderen 
Weft, die er als eine Modifikation der eehten Narbenbildung ohne ttilfe 
faserbildender Zellen betrachtet. Die serSse Entziindung bezeichnet 
R6ssn~s als eine ,,milde" Form der Entziindung und faBt das dabei auf- 
tretende 0dem als Exsudat auf, das er auch auf histoehemischem Wege 
vom Stauungstranssudat abgrenzen konnte. Die serSse Entziindung 
stellt nach R6SSLE das ,,Grenzgebiet der entziindlichen Krankheiten" 
dar. Unsere eigenen Beobaehtungen lassen diese Deutung vom Wesen 
der serSsen Entzfindung auch insofern berechtigt erseheinen, als wir 
teilweise histologisch eine SkMa sich steigernder Entztindungsformen 
bis zu den klassischen Zeichen der Entzfindung nachweisen konnten. 
Allerdings spielen bei t~6SSLE vorwiegend toxische Faktoren als aus- 
16sende Ursache ffir die Entwicklung der ser6sen Entzfindung die pri- 
m/~re l~olle, wenn er auch die Bedeutung des Sauerstoffmangels mit 
anerkennt. Inzwischen wurden aber auch sehon mehrfaeh hypox/~misch 
entstandene serSse Entziindungen gefunden und besehrieben. So sieh~ 
auch Bt~CHNE~ histologisehe Ver~nderungen am Herzen, an Leber und 
Nieren infolge Kollaps als zum Bride der serSsen Entziindung geh6rig 
an und erkl~rt sie mit NEESSEN als Folge einer Hypoxydose. 

Als weiteren Beweis ffir die Berechtigung unserer Ansieht sehen wir 
die Tatsache an, dab bei unseren Untersuchungen, abgesehen yon einer 
]eichten perivaseul~ren Bindegewebsverbreiterung bei Herz 4 und 8, 
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niemals eehte Schwielenbildungen beobachtet werden konnten. Die 
Lebensdauer der Kinder war zum Teil ausreichend genug, dal3 die zeit- 
lichen Voraussetzungen zur Ausbildung echter Schwielen durchaus 
gegeben gewesen w~ren. 

Die gefundenen perivascul~ren 5dematSsen Auffaserungen und Spalt- 
bildungen (nieht die Gef~L~wandver~nderungen selbst) mSchten wir 
mit RSSSLE als ein transsudatives mechanisches, wahrscheinlich agonaI 
entstandenes 0dem auffassen. Auch die zahlreichen kleinen frischen 
Blutungen - -  Zeichen ~lterer Blutungen fanden sieh hie - -  sind nach 
unserer Meinung dureh Berstung der Capillarw~nde schon maximal 
erweiterter Capfllaren terminal-agonal (ALT~IA~) ZU erkl~Lren. Dabei 
hat vielleieht eine vorhandene hypoxydotisch bedingte Permeabilit~ts- 
steigerung und Aufquellung der Capillarmembranen eine unterstfitzende 
Ro]le gespielt. 

Bei der ErSrterung der 'causalen Genese der Ver~nderungen ist 
zungchst zu beriicksichtigen, dal3 sich der Sauerstoffmangel des Coronar- 
blutes einmal unmittelbar auf die Leistungs- bzw. Lebensfghigkeit der 
tterzmuskelzellen auswirkt. Zum anderen schaffen aber nach unserer 
Auffassung hypoxydotisch bedingte dysorische StSrungen (ScI~R~AI~) 
an der Blutgewebsschranke eine noch weitere Sauerstoffminderung dutch 
Erschwerung der DiffusionsmSgtichkeiten. Ftir den Formenkreis der 
histologischen Ver~nderungen bei der serSsen Entziindung spielen die 
dysorischen StSrungen eine aussehlaggebende Rolle. EPPINGER drtickte 
das Wesen der serSsen Entztindung als StSrung der ,,gerichteten Perme- 
abilit~t" aus. In zahlreichen Arbeiten (BfdCI~ER, GAVALL~R, ALT~ANN, 
MfdLIn~l~ und ROTTER, 1V~EESSEN, GRUNDMANN U. a.) wurde festgestellt, 
daL~ diese PermeabilitgtsstSrungen die unmittelbare Folge eines prim~Lren 
Sauerstoffmangels ist. 0b es sich bei den dabei auftretenden Ver~nde- 
rungen am Gefgl~system um einen Serum-Plasma-Einstrom in die 
Gef~13wand mit den Folgen erhShter Durchl~ssigkeit in das Gewebe oder 
um eine Quelhng der Faserstruktur des Mesenchyms dutch vermehrte 
Wasseraufnahme zwischen ihren Micellen handelt, ist naeh Bf3cl~l~nl~ 
noch ungekl~Lrt. Zunachst ergeben sich durch die Hypox~mie nur funk- 
tionelle StSrungen am Gef~13apparat. Allm~hlich werden abet die 
PermeabilitgtsstSrungen und ihre Folgen auch morphologisch fal~bar. 
Schliel~lich tritt Plasma nicht nut zwischen Capfllarendothel und Capillar- 
grundmembran, sondern in das angrenzende Gewebe nach L~sion und 
Zerreil~ung der Capillaren aus. Ohne aui kolloidchemische Einzelheiten 
eingehen zu wollen, l~Bt sich aus diesen Vorggngen allein schon die Be- 
hinderung und :6nderung des Gas- und Stoffwechselaustausches und des 
intermuskulgren Lymphstromes erkennen. Nach den Untersuchungen 
von DOLJA2{SKI und ROUL~T erfo]gt nun beim Hinzutreten yon Zell- 
trtimmern zu dem nicht lymphogen abgefiihrten ausgetretenen halb- 
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flfissigen Plasma eine Umwandlung desselben in ein Gefleeht yon Binde- 
gewebsfasern (EPl~I~Cam~), die als Sklerose das Endstadium der ser6sen 
Entztindung darstellen. 

Als Ursaehe ffir die Ausbildung einer vorwiegend ser6sen Entzfindung 
in den untersuehten Herzen spielt sowohl die GrSge des Sauerstoff- 
defizits als sehgdigender Faktor als aueh die Frage der Anloassungs - 
m6gliehkeiten fiir die Herzmuskelfasern eine entseheidende Rolle. ])as 
migbildete tlerz bietet yon der ersten Stunde eines selbstiindigen Lebens 
dem Organismus und damit aueh der eigenen Muskulatur ein mehr oder 
weniger sauerstoffunters~ttigtes Blur an. Bei jungen Individuen ist das 
I-Ierz im VerhS]tnis zur GesamtkSrpergr613e stets gr6ger als bei/tlteren, 
und somit ist das Durehblutungsverh~ltnis zur Leistung gtinstiger. Die 
I-Ierzmuskelfasern und die Zellen anderer parenehymatSser Organe 
auger den Nervenzellen sind aul3erdem bei jungen Lebewesen gegen- 
fiber einem Sauerstoffmangel wesentlieh unempfindlieher, wie R~ISSmZ 
und HAUI~OWlTZ sowie LUFT naehweisen konnten. Bei zunehmendem 
Alter verliert der zun/iehst normale Organismus mehr und mehr die 
Fghigkeit, sieh kreislaufmi~l~ig auf eine Belastung umzustellen oder eine 
giinstigere Blutverteilung vorzunehmen, wie sie gerade bei der Hyp- 
ox~mie erforderlieh ist. Diese F~higkeiten kann dagegen ein Organismus 
kompensatorisch leiehter ausbilden, der praktiseh vonder ersten Stunde 
seines selbst~ndigen Bestehens an hypox~misehen Bedingungen unter- 
worfen wird. Wit sehen gerade im mSgliehst friihzeitigen Auftreten 
einer tIypoxydose und ihrer ehronisehen Einwirkung auf den Organis- 
mus giinstige Voraussetzungen ffir die Ausbildung yon Kompensations- 
m6glichkeiten in Form einer ErhShung der Schlagfrequenz, einer Poly- 
eythiimie (Herz 9), Abdrosselung und geringerer Sauerstoffausseh6pfung 
im peripheren Kreislauf (REI~) und in Form einer verst/~rkten Capillari- 
sation des gegenfiber dem erwaehsenen t{erzen eapillariirmeren S~uglings- 
herzen (LisrzBacH). Dabei soll die Frage often bleiben, ob der ]unge mensch- 
liehe Herzmuskel aueh in der Lage ist, dutch anaerobe Glykolyse Energie 
zu gewinnen, wie es bei einigen Tierarten festgestellt wurde (LvrT). 

Es erscheint bei der geringeren Anf~illigkeit junger Herzmuskel- 
fasern gegenfiber einer Hypox~mie und bei Beriicksichtigung der ge- 
nannten Koml0ensationsm6gliehkeiten berechtigt, die bei Herzmil3- 
bildungen auftretenden Sehi~digungen der I{erzmuskulatur als Folgen 
anhaltender untersehwelliger Reize ffir die Ausbildung einer serSsen 
Entzfindung anzusehen. Wir mSehten noeh erw~hnen, dab wit I%egene- 
rationen yon Herzmuskelfasern nicht eindeutig naehweisen konnten. 
Theoretiseh erseheint uns in unseren F~llen eine muskul~Lre Ersatz- 
bildung aueh unwahrseheinlich, da diese unter den gleiehen Voraus- 
setzungen erfolgen miiBte, die zum Untergang yon tlerzmuskelfasern 
geffihrt haben. 
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Die bei Hypoxydosen fast stets zu findende Herzmuskelverfettung 
war in unseren Fallen nur vereinzelt naehweisbar. Dabei muB beriiek- 
sichtigt werden, dab in einigen Fallen wohl nur geringgradige hyp- 
oxamische Prozesse vorlagen. In diesem Zusammenhang erscheinen 
Untersuchungen yon UL~Ic~ bemerkenswert. Er stellte lest, dag bei 
Sauerstoffmangel "und Hunger die Verfettung des Herzmuskels bei 
Meerschweinchen nach 48 Std. ihren H6hepunkt erreichte, um danach 
abzuklingen und sehlieBlich ganz zu verschwinden. Auffallig war in 
unseren Fallen die yon uns in mit Sudan gefarbten Sehnitten gehauft 
festgesteHte Sudanophilie. Von einigen Untersuchern wird die Sudano- 
philie als ein Zeichen einer parenehymat6sen Degeneration in einem noch 
reversiblen Stadium angesehen. Dabei sell die Frage offengelassen 
werden, inwieweit die fliel~enden ~berg~nge yon feintropfiger fleck- 
fSrmiger Verfettung zur Sudanophilie besonders bei Herz 9 mehr im 
Sinne einer Fettphanerose oder einer wirklichen Fettanreicherung dureh 
Oxydationshemmung vor allem entlang den ven6sen Capillarsehenkeln 
(RIBBE~T, Bi2CH~E~a) aufzufassen sind. 

Die haufig beobaehteten, meist perinuclear in den Herzmuskelfasern 
gelegenen Vaeuolenbildungen fassen wir als reversible und wenige 
Tage vor dem Tode dureh akut aufgetretenen erh6hten Sauerstoffmangel 
bedingte Ver~nderungen auf ( B / d c ~ ,  PICHOTKA, NIETtI, M iYLLER 
und ROTTER, ALT~-~NN). Ihr mitunter blag eosinophil oder basophil 
gef~rbter Inhalt ist entweder als Eiwefl3fallung durch das Eindringen 
yon BluteiweiB versehiedenen Dispersionsgrades in das Protoplasma 
(ALTsIANN, PmHOTKA) oder als Fallung des Protoplasmaeiweiges dureh 
hypoxydotische Stoffweehselst6rungen, besonders Dehydratation und 
AuflSsung der Polypeptidkettengeriiste des Protoplasmas ( B t ~ c ~ )  
zu erklaren. 

Naeh unseren Erhebungen miissen die feingewebliehen Verande- 
rungen in der Muskulatur der yon uns untersuehten Herzen als Zeiehen 
einer Sehadigung der kontraktilen Anteile und einer Beeintriiehtigung 
der Funktion angesehen werden. Unabhiingig yon diesen morphologiseh 
faBbaren Veranderungen ist abet die Tatsaehe zu bertieksiehtigen, dag 
nicht alle mit den benutzten histologischen Untersuehungsmethoden 
normal erseheinenden Herzmuskelfasern als funktionstiiehtig anzu- 
sehen sind. So spielen sieher Anderungen des Stoffweehsels in den Herz- 
muskelfasern, hypoxydotiseh bedingte StSrungen des Blur-SSmre-Basen- 
gleichgewiehtes sowie eine sehon geringe Milehsaure-Konzentrations- 
erh6hung eine funktionsbeeintri~ehtigende Rolle. 

Wenn hier die hypoxamisehen Einfliisse auf die Herzmuskulatur 
im besonderen untersueht wurden, so soll nieht vergessen werden, dab 
eine hypoxamische Hypoxydose fiir den gesamten Organismus yon 
grundsatzlieher Bedeutung ist. So kSnnen hypoxydotisehe Prozesse 
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z.B. gerade bei jugendlichen Individuen einen wesentlichen Einflul~ 
auf das Zentralnervensystem ausfiben. 

Bei kongenitalen Vitien ist die hypoxydotisch bedingte Nekrobiose 
in den parenchymat6sen Organen die Ursache nnd der N~hrboden ffir 
eine Anzahl yon Krankheiten, wie Pneumonie, Gastroenteritis, Menin- 
gitis, Endokarditis ( F l s c ~ ,  P~A~c~ and LA~G, POsc~nL), Septik~mie 
u.a .  (LAnDSMAn). 

Unsere Untersuchungsergebnisse haben vielleicht aueh fiir die Frage 
der operativen Behandlung yon I-Ierz- und Iterzgef~mi~bildungen 
einige Bedeutung, soweit eine so geringe Anzahl yon untersuehten 
F~llen einen l%iickschluB fiberhaupt zul~,l~t. Wir halten es flit erforder- 
lich, dal3 bei chirurgisehen Eingriffen neben der eigentlichen MiBbiidung 
auch die durch ihre Folgen bedingten Iterzmuskelsch~digungen berfiek- 
sichtigt werden. Wit mfissen uns nach unseren feingeweblichen Er- 
hebungen den aus Erfahrung gewonnenen chirurgisehen Empfehhmgen 
anschlieBen (TAusslG, D~R~A, C A ~ ,  G~o~, LANDTM~:N, MANI~ r- 
H E I ~ ) ,  Eingriffe am Herzmuskel selbst oder seinen groBen Gef~13en 
in den ersten Lebensjahren nicht vorzunehmen. Erst nach der Anpassung 
der Herzmuskulatur und des gesamten Organismus an die gegebenen 
Lebensbedingungen, die in einer hohen Letalit~t yon Kindern mit 
kongenitalen Vitien im ersten Lebensjahr hervortrit~ (La~DWN~r ist 
auch nach den dargelegten Untersuchungsergebnissen ein erfolgver- 
sprechender ehirurgiseher Eingriff angezeigt. 

Zusammen/assung. 
Es wurden 12 Herzen mit verschiedenen Herz- und Herzgef~Bmil~- 

bildungen in Stufenschnitten histologisch untersucht. Die Befunde an 
den Herzmuskelfasern und der Blutgewebsschranke zeigen vorwiegend 
das Bild der serSsen Entztindung, insbesondere der,,serSsen Myokarditis" 
(R6ssL~), wie sie yon Bf fc~n~  und MEESS~N als Kollapsfolge beschrie- 
ben wurden. Pathogenetisch werden diese Veri~nderungen als Folge 
einer durch die Herzfehlbildungen bedingten Hypox~mie des Coronar- 
blutes gedeutet. Das Alter der obduzierten Kinder betrug auger einem 
Fall nicht mehr als 6 Monate. Aus der Annahme einer besonders guten 
Kompensationsm6glichkeit junger I-Ierzen gegenfiber einer Hypox~mie 
des Coronarblutes und der geringeren Sauerstoffempfindlichkeit junger 
Herzmuskelfasern wird der Schlul3 gezogen, dab eine Hypox~mie des 
Coronarblutes nur eine milde, aber chronische Sch~digung der Herz- 
muskelfasern bedingt. Diese unterschwellige Sch~digung wird flit die 
Entwicklung einer vorwiegend ser6sen Entzfindung veran~wortlich 
gemacht. 

Die untersuchten Herzen werden auf Grund der feingeweblichen 
Erhebungen als stark funktionsgesch~digt angesehen. Soweit es die 

Virchows Archiv. :Bd. 319. 42 
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g e r i n g e  Z a h l  d e r  u n t e r s u c h t e n  t t e r z e n  z u l ~ $ t ,  w i r d  a u f  d ie  B e r i i c k -  

s i c h t i g u n g  d i e s e r  p a t h o l o g i s c h e n  E r g e b n i s s e  f t i r  d ie  I n d i k a t i o n  d e r  

o p e r a t i v e n  B e h a n d l u n g  d e r  H e r z -  u n d  HerZgef i~ l~mi$b i ldungen  h i n -  

gewie sen .  
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