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(Eingegangen am 5. Juni 1952.) 

Uber i~u~ere Anomalien und Mil~bildungen bei Blutsverwandten 
liegen zahlreiche iirztliche Beobachtungen vor, die sich teilweise fiber 
mehrere Generationen erstrecken. Vergleichende Untersuchungen fiber 
die Erbliehkeit yon Abnormit~iten innerer Organe und Krankheits- 
dispositionen sind dagegen viel seltener und weisen noch zahlreiche 
Lfieken auf. 

Es ist das grol3e Verdienst yon R. I~(SSSLE~ durch seine exakten 
Studien an Blutsverwandten in Jena, Basel und Berlin die pathologiseh- 
anatomisehen Grundlagen ffir diesen bedeutenden Zweig der Erb- 
forschung gelegt zu haben. Die jahrzehntelangen Forschungen fanden 
haupts~ehlieh ihren Niederschlag in dem Werkl ,,Die pathologisehe 
Anatomie der Familie." Nur genaue klinisehe BeobachtUngen im Verein 
mit  pathologisch-anatomisehen Untersuehungen vermSgen manche 
schwierige erbbiologische Fragen zu kl~ren/ 

Eine besondere Bedeutung in der Erbpathologie besitzt die Zwillings- 
forschung. Durch die l-lerausstellung gemeinsamer Abnormit~tten und 
Krankheitsdispositionen auf erbbiologischer Grundlage konnten beacht- 
liche Erfolge erzielt werden. Nach SIEM]Sl~S spricht die Konkordanz vor 
allem seltener Leiden bei eineiigen Zwillingen immer ffir Erbbedingtheit. 

i%. RSSSLE land bei Zwillingssektionen, bei denen er auf GrSi3e, 
Form, Lage und inneren Bau des Herzens geachtet hatte, bei gleicher 
KSrperl~nge iibereinstimmende Gewichtszahlen und iibereins~immende 
Anoma]ien wie Verdoppelung der Herzspitze, d.h. eine deutliehe Ein- 
kerbung zwisehen linker und reehter Kammerspitze im Bereich der 
Kammerseheidewand, sowie auch abnorme Sehnenf~den, gleiche An- 
ordnung der Paloillarmuskeln und fibereinstimmende Biindelung des 
Herzreizleitungssystems und Gestaltung des Foramen ovale. 

Ausgedehnte klinische, anthropologisehe und pathologisch-anatomi- 
sche Untersuchungen in einer Familie, in der 3 Kinder im Alter yon 17, 
18 nnd 20 Jahren plStzlieh nnd fiberrasehend an einem l-Ierzschlag 
starben, stehen im Mittelpunkt der vorliegenden Arbeit und sollen einen 
Beitrag zur Kl~rung seltener Konstitutionsanomalien bei Blutsver- 
wandten liefern. 
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Der 20 Jahre  alte Gfinther Br. fie] auf dem Riiekweg yon  einem 
Spaziergang im Winte r  1947 in Gegenwart  seiner Kameraden ,  ohne 
vorher geklagt zu haben,  zu Boden und  war auf der 'Stel le  tot.  Da ma n  
sieh den Tod nicht  erkl~ren konnte ,  zumal  keine E rk rankung  oder ein 
Unfal l  vorausgegangen war, wurde die Leiche seziert. 

Auszug  aus dem Selctionsbericht. 

Der KSrper des 20j~hrigen Mannes ist regelmi~l~ig und sehr schlank gebaut. 
Die Totenstarre ist vollst~ndig ausgebildet. An den abhi~ngenden Teilen der Leiche, 
besonders am Rficken zeigen sich ausgedehnte, nicht wegdrfickbare Totenflecke. 
Die Haut ist ira allgemeinen blaBgrauweiB. Uber der rechten Augenbraue liegt 
eine markstiickgrolte Hautvertrocknung. ~uBerlich zeigt sich sonst nichts Auf- 
fi~lliges, keine Narbenbildungen. - -  Innere Besichtigung: Beim Schnitt durch die 
Brust- und Bauchhaut zeigt sich ein dtirftig entwickeltes Unterhautfettgewebe. 
Die Muskulatur siebt frisch braunrot aus undist  wenig kr~ftig ausgebildet. Bauch- 
fell fiberall zart, spiegelnd und glatt. BauchhShle enth~lt keine ungehSrige Flfissig- 
keit. Brusth6hle: Die linke Lunge ist an der Spitze, aber auch an den basalen Ab- 
sehnitten fl~chenhaft mit dem Brustfell und dem Herzbeutel sch~verlSslich vet- 
wachsen. Die rechte Lunge ist frei beweglich. Herz: Der Herzbeutel enthalt einige 
TeelSffel klare, gelbliche Flfissigkeit. Die Innenwand des Herzbeutels sowie der 
Herzfiberzug sind zart und glatt. Das Herz ist walzenfSrmig gestaltet und mil]t 
11,5: l1:7 cm. Die linke Kammerwand miler auf der Schnittfli~che 1,7, die rechte 
0,4 cm. Im reehten Herzeu befindet sich nur dickflfissiges Blur. Die Innenaus- 
kleidung des Herzens ist glatt. An den Klappen zeigen sich keine Besonderheiten. 
Die Aorta miler dicht fiber den Klappen 6,5 cm und i s t  zart und elastisch. Die 
Herzkranzgef~Be sind regelrecht angelegt, sie sind zart und leer. Das eirunde Loch 
ist geschlossen. Das Herzmuskelfleisch fiihlt sich auffallend derb an und sieht 
auf Flachschnitten fleekig graurot aus. An zahlreichen Stellen der linken Kammer- 
wand, vor allem aber an den oberen Teilen der Kammerscheidewand, sieht man 
zahlreiche feine graue Streifen und Flecken. Die Kammerscheidewand selbst ist 
stark verdickt und miBt 1,7 era. Auch die Stellmuskeln des linken Herzens sind 
stark verdickt. Das rechte Herz zeigt ~ui~erlich keine auff~lligen Ver~nderungen. 
Lunge: Das Lungenfell der linken Lunge zeigt stellenweise starke bindegewebige 
und h~utige Auflagerungen. Die Lunge ffihlt sich fiberall lufthaltig an. Keine Ver- 
dichtungsherde, blur- und flfissigkeitsreich. Alter verk~ster Prim~rkomplex. 
Die rechte Lunge verh~lt sich im allgemeinen wie die linke. Der Uberzug ist glatt 
und spiegelnd. Milz: GrSi~e 12 : 7 : 5 em, Kapsel zart und gespannt, feste Konsistenz. 
Mflzzeichnung gut erkennbar, Milzkn5tchen deutlich ausgebildet. ])as Gewebe 
sieht im allgemeinen bl~ulichrot aus. Nebennieren regelrecht. Die linke Niere 
hat ein sp~rliches Fettpolster, ihre Faserkapsel l~l]t sich leieht ablSsen. Die Ober- 
fl~ehe ist glar gleichm~l]ig graurStlich gef~rbt. Mittelfeste Konsistenz. GrSl~e 
11,5:6,5:3 cm. Deutliche Rinden- und Markschichtung. hTierenbecken und Ham- 
leiter regelrecht. Die reehte Niere zeigt in der Mitre eine talergroBe alte narbige 
Einziehung, sie toilet 11,5:6,5:3 em und verh~lt sich sonst wie die linke. Becken- 
organe regelrecht. Magen und Zw~ilffingerdarm zeigen eine unauffallige Schleim- 
haut, der Darm ebenfalls. Bauchspeicheldrfise naeh GrSBe und Gewebebeschaffen- 
heir regelreeht. Gallenblase und Gallenwege ohne krankhaften Befund. JLeber: 
Glatte Oberfl~che, graubraungelbliehe Farbe, feste Konsistenz. MaSe: 26:18:8 era, 
blutreieh, MuskatnuBzeichnung. Schddelh6hle: Kn6eherner Seh~del unverletzt. 
Hirnh~ute ohne Besonderheiten. Regelrechte Verteilung und Ausbildnng der 
Windungen und Furehen. Regelrechte Hirhl~mmern und Aderhautgefleehte 



~ber plStzliche, famili~tre Herztodesf~ille im Jugendalter. 41 

Auf zahlreiehen Sehnitten durch die beiden Grol3hirnhalbkugeln, das Gebiet der 
grogen Nervenknoten, die Brficke; dutch das verl~ngerte Mark und das Kleinhirn 
zeigt sieh fiberall eine deutliehe Zeiehnung in graue und weige Substanz. 

Diagnose. Links-Hypertrophie des Herzens, Myofibrosis cordis. Zustand naeh 
Pleuritis. Alter, verk/~ster tuberkul6ser Primi~rkomplex in der linken Lunge. Alte 
Infarktnarbe der Niere (rechts). Stauungsleber. LungenSdem und frisehe Stauungs- 
organe. 

Es handel t  sich offenbar um einen plStSzlichen t Ierz tod  bei Myofibrosis 
eordis rnit besonderem Befallensein des Reizlei tungssystems. 

Auszug aus den mikroskopischen Untersuchungen. 
Herzkammerwand links. Die Herzmuskelfasern sind zum groBen Tell unter- 

gegangen und durch ein kernarmes Bindegewebe ersetz~. An den Stellen, wo das 
I-Ierzmuskelgewebe besser erhalten ist, sind die Muskelfasern vergrSBert. Die Zell- 
kerne zeigen eine sehr unterschiedliche GrS~e und F/irbbarkeit, teilweise sind sie 
pykno~isch oder blasig aufgetrieben. Mitunter liegt das Bindegewebe in breiten 
~assen zusammen, dann liegt es wieder zerstreut zwischen den Muskelfasern, 
An anderen Stellen glaubt man die ursprfinglich angelegten Muskelfasern noch 
zu erkeunen, die jedoch plStzlich ihre Querstreifung verlieren und sich dann ohne 
Abgrenzung in ein hyMines Bindegewebe umwandeln. Nur an einer Stelle sieht 
man in einem Gebiet nekrotischer Muskelfasern und friseherem Bindegewebe eine 
lockere Anh~ufung yon einigen Rund- und Bindegewebszellen. An vereinzelten 
kleineren Gef~iBen sieht man hyperplastische Intimaverdickungen und Verquel- 
lungen. Im iibrigen sind die Gef/ige regelrecht. - -  Herzklappen: Verdickt ohne 
entziindliche l~eaktionen. Unter dem Endokard sieht man im Bereich der linken 
Kammer verschieden gro~e Granulome, die in der Hauptsache aus Rundzellen, 
fibrohistiocyt/~ren Elementen und vereinzelten Riesenzellen bestehen, starke MuskeL 
faserdegeneration und Schwie]enbildung, vor allem in den oberen Abschnitten der 
Kammerscheidewand. - -  Leber: Erweiterung der Capillaren mit VerschmMerung 
der Leberzellbalken. Stauungsleber. - -  Lunge: Bindegewebige Verdickung des 
Lungenfiberzuges an mehreren Stellen. Hyper~mie, m/~Biges LungenSdem. Alte 
tuberkul5se V6rk/~sung im Unterlappen rechts. Verk~ste Hilusdriise. - -  s 
Stellenweise hyaline Umwandlung yon Glomeruli. Bindegewebige Ver6dung (alte 
Infarktnarbe). Sonst NierenkSrperchen und Kan/ilchen sowie GefgBe o.B. - -  
Schilddri~se: Regelrechtes Dr/isengewebe mit entspreehendem Kolloidgehalt. - -  
Gaumenmandeln: Vermehrung des lymphatisehen Gewebes, sonst o.B. 

Bei der E rhebung  der Krankhei ts -  und  Farni l ienanamnese  Stellte 
sich heraus, dab in  der gle ichen Farnilie schon 2 Kinder  im Alter  yon  
17 und  18 Jah ren  in gleicher Art  vers torben waren. 

Die 18j~hrige Schwester fiel im Februa r  1937 auf dem Weg yon  der 
For tbi ldungsschule  nach Hause  mi t t en  in  der Un te rha l t ung  wie yore 
Blitz getroffen urn und  war gleich tot,  Das M/idchen ha t  kurz vorher 
keine Krankhe i t  oder einen Unfal l  gehabt.  Auch ha t t e  sie keinen Herz- 
anfall  erl i t ten,  noch fiber irgendwelche Beschwerden geklagt. Urn die 
Todesursache zu ermit teln,  wurde e ine  Obdukt ion  vorgenommen.  Auch 
hier zeigte sich die eigenartige Herzhyper t rophie  und  eine Myofibrosis 
cordis wie bei dem Bruder  Gfinther. Sektion erfolgte im Leipziger 
Ins t i tu t .  
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Den gleichen Tod, ebenfalls auf der Strage, erlitt der 18 Jahre alte 
Bruder, der Zwillingsbruder des yon uns sezierten Gfinther Br. Auch 
bier kam die Nachricht yore T0de des Jungen ganz fiberraschend. 
Er  war kurz vorher ,,gesund" yon zu Hause weggegangen uud hatte 
vorher keine Klagen ge~ugert. Der Junge war schon seit dem 14. Lebens- 
jahr als Markthelfer t~tig und hat kSrperlich sehwer arbeiten mfissen. 

Diese ganz augergew6hnliehen und merkwfirdigen Todesf~lle inner- 
halb einer Familie 15sten bei den anderen Kindern groge Beunruhigung 
aus und veranlagten uns, eine genaue Familienanamnese zu erheben 
und die gesamte Familie zu untersuehen. 

Grogel tern v~terlieherseits: Beide verstarben in mittleren Jahren, 
der Mann an einer Grippe, die Frau an einer Lungentuberkulose. 

Grogeltern miitterlicherseits: Beide starben an Alterssehw~ehe. 
Eltern der Kinder: Der Vater war lange wegen seines Herzleidens in 

i~rztlieher Behandlung.  Kliniseh wurde eine Iterzverbreiterung mit 
Arrhythmien ,sowie StauungsSdeme festgestellt, Die RSntgenunter- 
suehung (Prof. BAE~sc~, Leipzig) erbraehte folgendes Ergebnis: Das 
Herz ist stark naeh links verbreitert, aber aueh naeh reehts. Betonung 
des linken Vorhofs. Breite Versehattung fiber dem Zwerehfell reehts. 
Es handelt sieh entweder um ein Exsudat  oder um eine Pleura- 
sehwarte. Diagnose: Kombiniertes MitrMvitium (Befund von 1944.) 

Der Vater starb mit 56 Jahren infolge des dekompensierten Mitral- 
vitiums. 

Mutter der verstorbenen Kinder. Als Kind h~ufig krank, litt unter 
hochgradiger Blutarmut, verbunden mit Sehwerh6rigkeit. Mit Eintreten 
der Periode versehwanden viele ihrer Besehwerden, unter anderem die 
Blutarmut und die SehwerhSrigkeit. Mit 19 Jahren .Geburt eines 
uneheliehen Kindes, fast 10 Jahre sp~ter bekam sie, inzwisehen verhei- 
rater, die ersten Zwillinge (normale Geburt), gesunde Zwillinge. Es 
folgten Zweimal Zwillingsfehlgeburten, zuletzt wieder Zwillinge (Arndt 
und Giinther). Sie Selbst ist spi~ter nie ernstlieh krank gewesen, d0eh 
leidet sie in  letzter Zeit unter SehwerhSrigkeit, Sehbesehwerden und 
Herzsehw~ehe. 

Kinder: 1. Alteste Toehter (unehelieh) immer gesun~l gewesen. Seit 
dem Krieg zunehmend Herzbesehwerden. 

2. Erstes Zwillingspaar, Sohn und Toehter. Sohn immer gesund, 
Tochter seit einigen Jahren Herzbeschwerden. Beide haben nut  Ziegen- 
peter und t~6teln durehgemacht. 

3. und 4. Es folgen 2 Zwillingsfehlgeburten. 
5. 4. Zwillingspaar, normale Geburt, gesunde Kinder. 
Christa litt  h~ufig unter Mandelentziindungen. Mit 10 Jahren 

lag sie einige Monate wegen einer Verbrennung im Krankenhaus. Das 
M~dehen war sehr sehmal gebaut und litt zeitweise unter I-Ierzbe- 
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schwerden .  Be i  de r  S e h u l u n t e r s u c h u n g  w u r d e  der  M u t t e r  gesagt ,  daft 

der  B l u t k r e i s l a u f  y o n  Chr i s t a  n i c h t  r i ch t ig  funk t ion i e r e .  A u f  e iner  

R S n t g e n a u f n a h m e ,  die  bei  ih r  i m  A l t e r  y o n  l 0  J a h r e  n g e m a c h t  wurde ,  

w u r d e  eine H e r z v e r g r S B e r u n g  i e s tges te l l t .  Das  K i n d  w a r  i m m e r  emp-  

f ind] ieh  gegen  K/ i l te .  Mi t  ]8  J a h r e n  s t a rb  sie auf  de r  S t raBe  ganz  

f i be r r a schend  an  e i n e m  H e r z s c h l a g .  

6. 5. Zwfl l inge,  A r n d t  u n d  Gi in ther .  N o r m a l e  Gebur t ,  g e sunde  

K i n d e r .  Aul3er Mase rn  s ind  be ide  n i c h t  e rns t l i eh  k r a n k  gewesen.  

G i in the r  h a t t e  ze i twe ise  ge r inge  r h e u m a t i s c h e  Besehwerden .  W e g e n  

eines g]e iehen A u g e n l e i d e n s  k a m e n  be ide  n i e h t  z u m  Mil i tgr .  Be ide ,  

A r n d t  m i t  17 u n d  G i i n t h e r  m i t  20 J a h r e n ,  v e r s t a r b e n  p lS tz l i ch  an  

e i n e m  Herz seh l ag ,  ohne  v o r h e r  e rns t l i ch  k r a n k  gewesen  zu sein. 

D ie  M u t t e r  b e t o n t  noeh ,  daft a l le  3 an  e i n e m  H e r z s c h l a g  v e r s t o r b e n e n  

K i n d e r  besonders  k /~ l teempf indl ich  waren .  Sie s ind  a u e h  alle 3 w/ ih rend  

der  K/ i l t e  ges to rben .  (Siehe  WEy~IaICH: P15tz]iehe Todesf i~ l l eund  jahres -  

ze i t l i che  Bee in f lussung . )  

A u B e r d e m  te i l t  sie die m e r k w i i r d i g e  T a t s a c h e  mi t ,  daft die 3 ve r s to r -  

b e n e n  K i n d e r  al le das  gle iche A u g e n l e i d e n  h a t t e n  u n d  daft sie aus  d ie sem 

G r u n d e  die Schule  ftir s ehschwache  Kinder"  b e s u c h t  h~ t t en .  Die  K i n d e r  

seien ge is t ig  a u s r e i e h e n d  e n t w i c k e l t  gewesen.  W e g e n  des  Augen l e idens  

h/~tten sie i m m e r  in  a u g e n ~ r z t l i e h e r  B e h a n d l u n g  ges t anden ,  a u c h  seien 

sie in  de r  Un ive r s i t /~ t s -Augenk l in ik  Le ipz ig  u n t e r s u c h t  worden .  D e r  

v o n  den  P ro fe s so ren  J E s s  u n d  VELHAGEN f r e u n d l i c h  zu r  Ve r f i i gung  

ges te l l t e  B e r i c h t  e rg ib t  be i  den  3 K i n d ~ r n  den  i i b e r e i n s t i m m e n d e n  

B e f u n d  e iner  Luxatio lentis. 

Auszug aus den Untersuchungsbe/unden. 

1. A r n d t  Br. ,  geb.  15. 1 .36 .  E s  b e s t e h t  e ine  M y o p i a  l n x a t i o  lent is ,  

u n d  z w a r  r ech t s  n a c h  u n t e n ,  l inks  n a c h  oben ,  u n d  s chma le r  Conus  

Gtinther I 

Gewicht . . . .  
KSrpergrSl]e . . 
Tiefendurehmesser 

de rBrus t  . . ! 12,6cm 
Schulterbreite. . 28,4 cm 
Beckenbreite . . 19,7 cm 
Ful31~nge . . . .  i 20,6 cm 
Ful~breite . . . .  i 7,4 em 
I-Iandbreite . . . ! 6,0 em 
Ha]sumfang. . . 28,7 cm 

24,3 kg 
126,8 cm 

Brustumfang . . 58,1 cm 
Kopfl~nge . . .  173mm 
Kopfbreite . . . 140mm 
Jochbogenbreite. l l 7 m m  

TabelIe 1. 

Arndt II 

24,5 kg 
127,4 cm 

12,6 cm 
28,9 cm 
20,5 em 
20,6 em 

7,3 cm 
: 6,1 cm 
28,7 cm 
58,4 cm 

172 mm 
143 mm 
119 mm 

N ~ s e n b r e i t e . . .  
Morphologische 

GesichtshShe . 
NasenhThe . . . 
Ohrl/~nge . . . .  
Ohrbreit6 . . . .  
Haarfarbe . . . 
Augenfarbe . . . 

Gfinther I Arndt II 

31 mm 31 mm 

ll2 ram 112 mm 

42 ram 42 mm 
53 mm 53 mm 
32 mm 32 mm 

gleich 
gleich 

Struktur . . . . .  gleich 
K.onstitution . . I leptosom leptosom 
Blutgruppe . . . .  0 0 
Papillarmuster der I 

Fingerbeeren . I &hnlich 
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myopicus.  Der Bericht  der Nervenklinik ergab neurologisch keinen Be- 
fund. Am 5. Lendenwirbel Spaltbi]dung, farbentiichtig. SehvermSgen 
mit  Glas 0,3. 

2. Giinther Br., Zwillingsbruder. Befund wie beim Bruder  Arndt .  
SehvermSgen 0,1. 

3. Christa Br., geb. 30. 10. 19, Augenbefund wie bei den Zwillings- 
brfidern. 

Von den Zwil]ingsbrfidern Arndt  und Gfinther wurde ein anthro- 
pologisches Gutachten gemacht .  Auf Grund des Gutachtens,  welches 
die weitgehende Ubereins t immung des gesamten KSrperbaues zeigte, 
mfissen die beiden verstorbenen Briider als eineiig angesehen werden. 
Das Gutachten bringt  fiir Giinther und Arndt  im einzelnen die in 
Tabelle 1 festgestellten Be~unde. 

Gc~ehwisler 
73.X..88 [ ]  

I 

[] �9 
Zw/Th'nge 
~.Ig. 73 

~YOesehwister 
C) ~z il: 8~ 

/ ~  '3 
[] o [] [] @ [] [] [] 0 
2 x Zwilh'nq,~gehlgebur/en Zwillin~e e/neiige 30. ~ 03 

#O.Z. 18 Zwillinge 

Abb. 1, Stamrabaum der Familie Br. 

Klinische Untersuchungen noch lebender FamilienangehSriger : Alice Br., geb. 
27.6.1884 (Mutter der verstorbenen Kinder). Bei Frau Br. finder sich kliniseh und 
auch rSntgenologiseb eine m~Bige Verbreiterung des tterzens naeh links. Die 
Aorta ist etwas ektatiseh mit einzelnen Kalkeinlagerungen. Lunge o.B. Pleura- 
diaphragmale Verwachsungen rechts. RR 120/70, VK in Ruhe 1600, nach Be- 
lastung 1300 em 3. Die tterztSne sind rein, etwas leise, ganz vereinzelte Extra- 
systolen. Im EKG geringer Myokardsehaden. 

Toehter: Doris, geb. 30. 9. 1903 (unehelieh). Es findet sieh eine Verbreiterung 
des Herzens naeh links um 11/2 Querfinger und naeh rechts um 1 Querfinger. Die 
Herzaktion ist regelmaBig, fiber der tterzspitze schabendes, diastolisches bis pr~- 
systolisehes Ger~useh mit paukendem und zum Teil klappendem 2. Ton fiber der 
Spitze. P~ betont. RR 100/70. VK in Ruhe 1500, nach Belastung 1200 cm 3. 
RSntgenologiseh Mitralkonfiguration des Herzens, Herztaille verstrichen, bron- 
ehitische Hyper~mie, diehter Hilus. Im EKG Links-Hypertrophie des Herzens, 
sonst nichts Besonderes. 

Tochter Edelgard, geb. 29.4.12. RR 130/80. VKin Ruhe 1800, nach Belastung 
1700 em 3. •Sntgenologiseh ist das tIerz naeh links verbreitert. Die tterztaille ist 
verstriehen, ~r Sehabendes, systolisehes Ger~useh fiber der 
tIerzspitze, P2 betont, sonst o.B. 

Diagnose. Gut kompensierteMitralinsuffiziens. ImEKGLinks-Hypertrophie, 
schwere (~berleitungssr schwere Herzmuskelseh~digung. 

Nach  den pathologisch-anatomischen und  klinischen Untersuchungen 
d r ~ n g t  sich zun~chst die Frage auf, wie es bei den plStzlichen i terz- 
todesf~Uen zu der Hyper t rophie  des Herzens und der starken Binde- 
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gewebsentwicklung gekommen ist. Wir kennen I-Ierzhypertrophien, die 
z. B. dutch mechanisehe Ursaehen hervorgerufen werden, oder andere 
als Folge yon Endokarditiden und daraus resultierender Herzklappen- 
fehler. Von einigen Autoren werden Gehirn- und Driisenerkrankungen, 
insbesondere Nebennieren und Schilddriisenerkrankungen angefiihrt. 

Wir wissen, dab der Hypertrophie des Herzens als Kompensation 
bei Herz- und KreislanfstSrungen Grenzen gesetzt  sind. Haben die 
hypertrophisehen Herzmuskelfasern eine bestimmte Gr6Be erreieht, 
versagen sehliel?lieh bei weiterer steigender Belastung die Ausgleiehs- 
m6gliehkeiten, und es kommt zu Degenerationen und Sehwielenbildung. 

Wenn man die ~tiologisehen Faktoren, die eine Herzhypertrophie 
und eine Bindegewebsvermehrung verursaehen, betraehtet, so bleibt 
doeh bei einem, wenn auch sehr kleinen Tefl, die eigentliehe Ursache 
unbekannt. Solehe Fglle fiihrten zu dem Begriff der idiopathischen 
Herzmuskelhypertrophie, wie er unter anderem yon ROBERT L~VY, 
L. I~O~'SSELOT, ABOTT, C.H.  WmTTLE und KREHL gebraueht wurde. 

Es ist dureh viele histologisehe Untersuehungen gesiehert, dal~ bei 
den meisten Infektionskrankheiten versehiedenartige Iterzver/inde- 
rungen auftreten k6nnen. Wit erinnern hierbei an die Arbeiten von 
ASCHOFF, G~XF~, FRAXZ~, SI~GM~D, KLI~GS, MASUGI, W3iTJE~. 

Die Kn6tchenbildungen am Herzen sind nieht immer spezifiseher 
Natur und kommen bei vielen Infektionskrankheiten vor. R. t~6SSL~ 
sagt: ,,Wir stehen heute auf dem Standpunkt, dal3 in der Pathogenese 
der Endokarditis die Erwerbung einer bestimmten Reaktionslage 
gegeniiber versehiedenartigen Infekten die Hauptrolle spielt." Dasselbe 
gilt fiir die Granulome des Myokards. 

In den vorliegenden F~tllen zeigen sieh bei den verstorbenen Kindern 
in der Anamnese Masern, R6teln und Anginen. Bei G. bestanden aueh 
zeitweise leiehte rheumatisehe Besehwerden. Es ist sehwer zu ent- 
seheiden, ob die eine oder andere dieser Erkrankungen flit die eigen- 
artigen Herzverfi.nderungen ohne weiteres verantwortlieh ist. Viel eher 
ist anzunehmen, dab die Fghigkeit zur Erwerbung einer solehen I-Ierz- 
erkrankung dutch die erblieh-konstitutionelle Reaktionslage bestimmt 
ist, wie wit ja aueh Anfiilligkeiten zu allergisehen Krankheiten kennen. 

Manche kasuistisehe Beitr/ige spreehen yon einer Hgufung familigrer 
Herzerkrankungen, z .B.  KARTAG~ER, wodureh man geneigt ist, an 
eine Vererbung maneher Herzleiden zu denken, t~. R6SSLE und W. W~ITz 
folgern zusammenfassend an Hand ausgedehnter Untersuehungen, 
dab die MSgliehkeit einer Vererbung yon Herzfehlern dutch Endokar- 
ditis sicher vorliegt, dag man aber flit die Mehrzahl der Fglle die Frage 
verneinen mug. I~6SSLE land bei den Sektionen yon Blutsverwandten 
aus einzelnen Familien in der Gesamtheit seiner F~lle jedenfalls keine 
auff~llige H~ufung yon Endokarditiden. Von SALLE~, W~ITZ und anderen 
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Forsehern werden abet fiir die Vorkrankheiten der Endokarditis z. 13. 
Anginen und I~heuma erbliehe Veranlagungen angenommen, ebenso yon 
LAWl~EXCn und A. F. CoBug~. Naeh SALLE~ land sieh in einer Familie 
mit  Endokarditis bei s/~mtliehen Mitgliedern eine Ektopia  lentis. HAN- 
~AgD, tI~Rz und L~Nz nehmen genetiseh-konstitutionelle Faktoren bei 
der Endokarditis an. SALLEg glaubt, dab bei den meisten F~llen keine 
starre Erbanlage besteht, sondern eine ziemlieh umweltvariable Erb- 
disposition zu Infekten. Es  besteht bei den ,,Herzlamflien" eine ge- 

Abb.  2. His to log i scher  Schn i t t  aus  dem l inken  Herzen.  

steigerte konstitutionelle Anf~lligkeit des I:Ierzens, wobei angeborene 
Entwieklungsfehler und erworbene tterzklappenfehler abweehselnd 
geh/~uft vorkommen. 

Die Zwillingsforsehung hat sieh bemfiht, die endogenen und exogenen 
Krankheitsbedingungen zu trennen. Da abet das Beobaehtungsgut an 
Zwillingen in bezug auf t Ierzkrankheiten nur sehr klein ist, kann kein 
fiberzeugender Sehlul] gezog~n werden. Es ist beispielsweise unseres 
Wissens nur ein Fall einer Konkordanz eines I-Ierzfehlers bei eineiigen 
Zwillingen bekannt,  der yon Cu~TnJs und KORTgACS verSffentlieht 
wurde. 

Die vorliegenden Herztodesf/~lle aus einer Familie Iinden viel eher 
ihre Erkl~rung, wenn man diese Herzerkrankungen in Verbindung mit  
den Augenleiden bringt, welches bei allen 3 Verstorbenen bestand. 
So gesehen kSnnte man die Myofibrosis eordis, die I terzhypertrophie 
und die Ektopia  lentis als Ausdruek einer erblieh konstitutionellen 
StSrung ansehen. 
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~r beschreibt das Bild der Ektopia lentis (auch Subluxatio oder Luxatio 
lentis bezeiehnet) und weist dar~uf bin, dab dies in der Hi~Ifte der l~ l le  mit Arachno- 
dakty]ie verbunden ist. GewShnlich sei die Ektopie yon verschiedenen anderen 
Augen~nomalien wie Miosis, Amblyopie, Myopic seltener Megalocorne~, Aniridie, 
K~tar~kte usw. begleitet. Nach diesen Augenanom~lien kommen bei Ektopia 
lentis am hgu/igsten Anomalien des Herzens vor (etwa 40% der F~lle). 

Meist l~ige ein oftener Ductus Botalli oder Mitralinsuffizienz vor. Dazu k~men 
noch Anomalien wie Lang- und Diinngliedrigkeit, Spinnenfingrigkeit und andere. 
Die Araehnodaktylie ist heredit~r und familiar, ebenso wie die Anomalie der Linse. 
Bezfiglich ihrer P~thogenese erkli~rt er, dab sic als eine Kopplung yon Anomalien 
anzusehen sei, die zuweilen naeh der Art  einer ~u ta t ion  auftreten und die yon 
Variationen eincs und desselben Gens in einem Chromosom abh~ngen. Ffir die 
Entstehung dieses Syndroms (MA~FA~sehes Syndrom) werden fast yon allen 
Forschern mvsodermale StSrungen angegeben. Fiir eine Zurfickfiihrung dieses 
Syndroms ~uf StSrungen der innersekretorischen Drfisen hat sich wenig Anhalt 
geboten. C. BAKKEtr und WEVE schrciben, dab die Linsenlux~tion meist mit  dem 
ausgedehnten Syndrom der Ar~chnodakty]ie (MA~FANsches Syndrom) gekoppelt 
ist und vertreten die Ansieht, dab das ganze Krankheitsbild als Folge einer prim~ren 
EntwicklungsstSrung im Mesoderm anzusehen ist. PAssow beriehtet fiber die Be- 
ziehungen zwischen Arachnodaktylie und dem Status dysraphieus und finder, dab 
die Symptomenkomplexe sich in ihrem Wesen sehr ~hneln. 

Durch embryonale EntwieklungsstSrungen am Riickenm~rk l~Bt sieh das 
bunte Symptomenbild der Aruchnodaktylie und des Status dysraphicus erkl~ren 
undes  lieBe sich durch Arbeiten yon PASSOW und RS~ELT,  SCH~60~ and WA~n- 
D E N B E R G  erweitern. 

Be i  de r  abschl ie l~enden B e t r a c h t u n g  f iber  diese ganz  u n g e w S h n l i e h e n  

f ami l i~ r en  t t e r z todes f~ l l e  im  J u g e n d a l t e r  k o m m t  m a n  anges i ch t s  de r  

U n t e r s u c h u n g s e r g e b n i s s e  der  f ib r igen  F ~ m i l i e n a n g e h 5 r i g e n  u n d  der  

v o r l i e g e n d e n  A r b e i t e n  f iber  ~hnl ich  ge l~ger te  F~l le  zu  der  F o l g e r u n g ,  

da~  diese auf f~ l l igen  He rz -  u n d  A u g e n b e f u n d e  - -  H y p e r t r o p h i e  des 

H e r z e n s  bei  Myof ib ros i s  u n d  E n d o k ~ r d i t i s  g e k o p p e l t  m i t  E k t o p i a  

l en t i s  - -  z u s ~ m m e n g e h S r e n  u n d  eine g e m e i n s a m e  W u r z e l  in gene t i sch-  

k o n s t i t u t i o n e l l e n  F e h l b i l d u n g e n  haben .  N i c h t  n u r  das  gehgu/te Vor- 
kommen des MA~FA~schen Syndroms in  e iner  F a m f l i e  is t  ein Ze ichen  

e rb l i che r  Be l a s tung ,  sonde rn  a u c h  das gehgu/te Au/treten yon Zwillings- 
geburten ( F r a u  Br .  h a t  5ma l  Zwil] inge geboren) .  
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