
Virehows Arehiv, Bd. 324, S. 662--670 (1954). 

Ans dem Pathologisehen Institut der Universit~t Heidelberg 
(Damaliger Vorstand: Prof. Dr. A. Sc~n~cKE). 

Ein primitives IIerz bei einem erwachsenen Menschen*. 
(Persistenz friihembryonaler tterzformen.) 

Von 

HEINRICH WRB-k. 
Mit 4 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 21. August 1953.) 

Jim M i t t e l p u n k t  dieser Unte r suchungen  s tehen die Anomal ien  eines 
Herzens ,  dessen En twick lung  in einem aul~erordentlich fffihen S t a d ium 
zum St i l l s tand  gekommen  war.  Die Sel tenhei t  der  einzelnen Kompo-  
nen ten  dieser Mil~bildung und  ihr  auffal lendes Zusamment re f fen  lassen 
den Versuch einer Deu tung  besonders  reizvoll  erscheinen. 

Vorgeschichte. 
Der 20jahrige Nikolaus S., yon Beruf Schneider, kommt am 27.1.49 erst- 

malig zur Untersuchung in die Universit~ts-Poliklinik Heidelberg (Prof. C. OEn~) .  
Er leidet yon Jugend an bei der geringsten Anstrengung an Herzklopfen und 
Atemnot. Sehon in den ersten Lebenstagen sei festgestellt worden, dab er das 
Herz auf der reehten Seite habe. Seine Lippen, Ohren und tt~nde zeigen eine 
m~l~ige Cyanose. Es finden sieh Trommelsehl/~gelfinger, faflfSrmiger Thorax, 
Erweiterung des Herzens nach beiden Seiten, hebender SpitzenstoB, Sehwirren 
tiber dem ganzen Herzen, ein giel~endes systolisches Ger~useh, ein paukender ~ 
zweiter Pulmonalton und salvenartige Extrasystolen. Die Leber ist symmetriseh 
his zur Nabelh5he vergr5Itert. Der Blutdruck betr~gt 90/75 mm Hg. 

Veto 19.3. bis 4. 6. 49 befindet sieh S. unter der Diagnose Situs inversus und 
Transposition der grol~en Gef~]e, Pulmonalstenose, Blausueht, dekompensierter 
Kreislauf mit absoluter Arrhythmie in station~rer ]~ehandlung. 

Am 14. 6. wird er mit Dyspnoe und starker Cyanose in bedrohlichem Zustand 
wieder aufgenommen. 

Am 19.6. trat  der Ted am Herzversagen ein. 

Anatomischer Befund. 
Bei der Obduktion (Sekt.-Nr. 1253/49. Obd. Prof. DoE~)  wurden Baueh- 

und Brusteingeweide im Zusammenhang entnommen. Nach Fixation ergibt sich 
bei der Preparation folgender Befund: 

Das Herz zeigt mit der Spitze naeh rechts und liegt zu 3/4 auf der reehten 
K6rperseite. Die Leber liegt mit ihrem Hauptteil auI der linken Seite, Magen 
und Milz liegen gehSrig. Das Convolut der Diinndarmschlingcn liegt reehts, das 
gesamte Colon links im Bauehraum. Die Lungen sind beiderseits zweilappig. 

Die Herzspitze ist abgerundet, die Herzohren sind verh~ltnism~l]ig grol3 zu 
beiden Seiten der grol]en Gefal~e gelegen, der Sulcus longitudinalis ventralis ist 
nicht ausgebi!det, der Sulcus atrioventrieularis deutlich, die L~nge des Herzens yon 

* Arbeit unter Leitung yon Prof. W. D o ~ - B e r l i n .  
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Spitze bis Vorhofdaeh betr/tgt 18 era, sein Gewieht 800 g, In  den apikalen Kammer.  
abschni t ten  ist die Dicke der Wand  bis auf 2 mm in ein schwammwerkartiges Ge- 
fleeht yon Fleisehbalken aufgel6st. 

Der gesamte Vorhof ist gut  faustgrog. An der Grenze zwischen rechtem und 
mit t lerem Drit tel  dieses Raumes springt ein siehelf6rmiges Septum vom Vorhofs- 
daeh vor, das die VorhSfe unvollst/indig unterteilt .  An ihrem hinteren Ansatz 
zeigt diese Seheidewand eine kreisrunde, 1 em im Durehmesser haltende Offnung. 
V-fiirmig hierzu springt yon reehts ventra l  naeh dem dorsalen Ansatz dieses Sep- 
turn zu ein zweites, dem ersten an Gr6Be und Aussehen sehr ahnliehes Septum vor. 

Abb. i. Das Ostium der Arteria !oulmonalis ist markiert, CriSt-a supraventricularis und 
Trabee111a scpton~arginalis sind deutlich. 

Es t r enn t  den Einstr6mungstei l  eines yon reehts her zuflie/3enden, ven6sen Gef/ifles 
vom iibrigen Vorhof. In  die Nisehe zwischen den beiden Septen miinden die beiden 
recht, en Lungenveneu und das rechte t terzohr.  In  don ,grol?en, linken Vorhofsraum 
miinden die Vena cava caudalis und Vena eava cranialis sinistra. Medial yon diesen 
beiden Gef~illen m/inden die beiden linken Pulmonalvenen.  Vorhof und Kammer  
stehen dutch ein 7 cm breites, frontal  stehendes Ostium atrio-ventrieulare commune 
in Verbindung. Die Segelklappen zeigen eine undeutliche Differenzierung in ftinf 
verschiedene Teile. Die Papil larmuskel sind regellos verteil t  und bilden mi~ den 
Fleisehbalken ein dureh querverlaufende F~iden verbundenes,  wirres Netzwerk. 

Die Kammer  besteht  aus dem Einstr6mungsteil ,  der etwa die beiden linken 
Dri t tel  e innimmt,  und dem reehts gelegenen Ausstr6mungsteil .  Die Grenze wird 
dargestellt durch einen an  der h interen Kammerwand  herabziehenden s/iulen- 
art igen Muskelwulst, der an  der Kammerbasis  zwischen Aortenost ium und Ostium 
atrio-ventriculare commune entspring~ und  zur tIerzspitze zieht (Abb. 1). 

Von seinem oberen Abschni t t  aus naeh der rechten lateralen Wand  zieht ein 
nmskul6ser Wuls t  zwischen Aorten- und  Pulmonalostium, der die reehts h in ten  
stehende Pulmonalnisehe yore Ausstr6mungsconus der Aorta ab t renn t  und einengt.  

Virehows Archly. Bd. 324 44t~ 
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Die Pulmonalis entspringt aus einem stark modellierten Conus. In Klappen- 
h6he ist sic ~uf 7 mm Durehmesser verengt. Die Aorta ascendens zeigt naeh rechts. 
Der Aortenbogen steht sagitt'al und l~iuft fiber den rechten Bronchus. Als erster 
Ast wird ein Truncus brachiocephalieus naeh links abgegeben, danaeh die reehte 
Arteria earotis und Arteria subclavia. Aus den beiden hinteren Klappensinus der 
Aorta entspringt je eihe Coronararterie. Die linke ist auffallend sehwaeh. Sie 
zieht an der Vordelweand des Herzens abw~rts und teilt sieh in mehrere kleine 
~ste auf, die nur auf eine kurze Streeke zu praparieren sind. Die reehte Coronar- 
arterie biegt kurz naeh ihrem Ursprung scharf naeh links hinten urn, zieht zwisehen 
Aorta und Pulmonalarterie zur Hinterwand des Herzens, um dort in Riehtung 
auf die Iterzspitze abzusteigen. Coronarvenen und Sinus eoronarius sind nicht 
ausgebildet. Die Arteria pulmonalis zeigt jenseits der Segelklappen keine Besonder- 
heiten im Verlauf, abgesehen yon der Tatsaehe, dab sie im ganzen Verlauf hinter 
und unter der Aorta bleibt, und eine Umschlingung der beiden Gef/~ge nieht statt- 
gefunden hat. Im Brustraum bestehen eine Vena eava eranialis sinistra und eine 
etwas sehwachere dextra (beide wurden leider bei der I-Ierausnahme der Ein- 
geweide kurz abgetrennt, so dal3 ihr Verlauf nieht sieher festgestellt werden kann). 
Die Vena azygos mfindet in die reehte Vena eava. Der Verlauf der Lungenarterien 
ist, abgesehen yon der nngew6hnliehen Einmfindung, geh6rig. Die Vena eava 
eaudalis zieht in iiblicher Weise dureh das Zwerchfell und liegt im Bauehraum 
reehts der Aorta. Die Gd/tgabg~nge der Aorta abdominalis sind der t~egel ent- 
spreehend. 

Eine Besonderheit besteht im Verlauf der Pfortader. Sic teilt sieh in Nabel- 
hShe in einen tiefen Ast, der unterhalb des Bulbus duodeni, und einen oberflaeh- 
lichen, der zun~ichst fiber einen caudal yore Duodenum liegenden Pankreasteil 
ventral vom Bulbus duodeni zur Leber zieht. Der oberfliiehliehe Ast nimmt eine 
3 am lunge und 12 mm breite Nabelvene auf. 

Die Leber liegt mit ihrem grSgten Anteil unter der linken Zwerehfellkuppe. 
Ein zungenf6rmiger Leberlappen ragt ins reehte Itypochondrium. Etwa in der 
Mittellinie liegt ein kugeliger, isoliert erseheinender Leberteil, der dem Lobus 
quadratus entsprieht. An der linken hinteren Fl~tehe tr/~gt die Leber eine tiefe 
Furehe, der grogen Kurvatur des hier eingebetteten Magens entspreehend. An der 
hinteren l~l~che des Magens liegen ffinf isolierte, hfihnereigrol]e Gebilde, die sieh 
histologiseh als Milzen erweisen. Die Konvexit/~t des Magens zeigt naeh links. Die 
Gallenblase liegt links yon der Medianlinie an der Unterflgche der Leber. 

Die stumpfe Preparation des Dtinndarms gelingt nieht, weil sich yore Pylorue 
ab das Duodenum in das Lebergewebe einsenkt. Eine keilfSrmige, etwa 7 em tiers 
Excision am vorderen Leberrand ist n6tig, um die Gegend der VATExsehen Papille 
freizulegen. Die Bauchspeieheldrfise besteht aus zwei symmetrisehen Anlagen. 
Aus der Leber austretend setzt sieh das Duodenum naeh rechts absteigend fort 
und bildet mit einem leiehten Knick an der reehten Bauehseite den ~bergang ins 
Jejunum. Der gesamte Dfinndarm liegt reehts vom Diekdarm, die Valvula ileo- 
coeealis finder sieh im linken Unterbaueh. Das Colon, an einem langen Mesen- 
terium befestigt, steigt yon tier linken Bauehseite bis unter die Leber an, biegt 
da naeh dorsal um, nm hinter dem aufsteigenden Schenkel in sagittalen Krfim- 
mungen wieder abzusteigen nnd von links kommend ins Sigmoid und Rectum iiber- 
zugehen. Die Wurzel des GekrSses lguft von reehts oben nach links unten. 

Die reehte Niere steht, aueh mit dem Abggng ihrer Arterie, h6her als die linke. 

Zusammen/assung der anatomischen Befunde. 
Im Brustraum. Zweilappigkeit  beider Lungen,  Rechtslgufigkei t  der 

Aorta.  Rechts lagerung des Herzens.  Dureh  zwei sichelfSrmige Septen  

unvollst~ndig unter te i l te  Vorh6fe. Persistenz der l inken oberen I tohl -  
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vene, anomale Einmfindung der gro~en Venen, Ostium atrio-ventricu- 
]are commune. Fehlen der Kammerscheidewand. Extremer Rechts- 
stand yon Aorta und Pulmonalarterie, Conusstenose der Pu]monal- 
arterie. UngewShnlicher Verlauf der rudiment~iren Kranzarterien. 
Schwammwerkartige AuflSsung des Myokard. 

I m  Bauchraum. Fehllagerung der Leber. Zweiteiligkeit der Pan- 
kreasanlage und Fiinfteiligkeit der Milz. Einwachsen des ZwSlffinger- 
darmes in die Leber, Anomalie der Pfortader, Persistenz der Nabelvene. 

Seplum ~/n,, /enue pulmonales s/n. 
Vel'/ff ~ V ~  SI~2 Besprechung der yenae pu/xona/es ] ~ " /KV - " 

Be/uncle. dexlz 

der recht uniibersich~-3ep/um / ~ ' L  • \ 

o 
nisse. Die Durehsieht 
degsen, was in der Lite- 

ratur als Cor triatriatum ~nz / c~w ~ ~ gen~ euva 
refexiert wird, ergibt, ~de'x/~u'" ~ \ cuud 
dab es sich dabei um 

Abb. 2. Projektion der Bildungen dcr VorhSfc auf die 
Septen- oder Strangbil- ttinterwand (Schema). 
dungen handelt, die yon 
der Vorhofsscheidewand zur Seitenwand des Vorhofes ziehen und racist 
im linken Vorhof beschrieben werden (Zusammenstcllung PFENNIG und 
PAaSONS). Sie werden gedeutet als Folge der Auseinanderdr~ngung yon 
Septum 1 und 2 oder aber als ]%este eines Pulmonalvenensinus. An- 
dererseits gibt es eine grol3e Zahl yon Beschreibungen f~diger Gebilde, die 
teils Beziehungen zum Foramen ovale zeigen und sich wohl aus abgespal- 
tenen Fleischbalken entwickeln und yon solcheu, die mit den Klappen in 
Beziehung treten. Sie werden als Reste der Sinusklappen aufgefal~t, 
besonders die Bildungen im rechten Vorhof werden gedeutet als Ab- 
kSmmlinge der Crista terminalis (SPITZER, GOMBEI~T, STERNBERG U. a.)  

(Abb. 2). 

Die Verdoppelung der oberen ttohlvenen ist eine h~iufige Begleit- 
erscheinung angeborener HerzmiBbil4ungen. Eine getrennte Mfindung 
der rechten und linken in je einen V.0rhof ist sehr selten. Die linke 
obere Hohlvene mfindet gewShnlich im~Sinus coronarius. Naheliegend 
erscheint mir die Annahme, dal3 der V-fSrmige Blutsinus erhalten ge- 
blieben ist und eine sekundi~re Mfindung des linken Homes im linken 
Vorhof zustande kam. Diese Annahme wird gestfitzt durch die Miin- 
dung der 4 Lungenvenen in das Feld zwischen den beiden Schenkelu 
des V-fSrmigen embryonalen Sinus. Diese Situation kommt den Ver- 
h~ltnissen eines friihen Entwicklungsstadiums sehr nahe. Die beiden 
rudimentaren Septen kSnnen zwanglos als modffizierte Abktimmlinge 

Virchows Archly. ]~d. 324. 445 



666 H~RIos  WRBA: 

der 8inusklappen angesehen werden. Die Vorhofsscheidewand fehlt 
ggnzlich. Andere Deutungsversuche, beispielsweise Inversion der Vor- 
h6fe oder Transposition der gro•en Venen (falls es eine solche gibt) 
oder Auseinanderdrgngung der beiden Vorhofssepten im Sinne des Cot 
triatriatum bediirfen gedanklicher Konstruktionen (W~A). 

Mejne Auffassung wird gestiitzt durch die Ergebnisse der Unter- 
suchung des Reizleitungssystems': Die Muskulatur d~s Vorhofes ist, 
abgesehen yon der Hinterwand in allen Teilen reich an Fasern, die sich 
yon der Umgebung dureh Sarkoplasmareichtum, geringere F~rbbarkeit, 
bingegewebige Einseheidung, grol~en blasigen Kern und fibril]enfreies 
Zentrum bis zur V~tcuolisati0n unterscheiden. Diese Fasern ~hneln 
weitgehend den Pv~Ki~5~schen Fasern. Eine knoten~hnliche An- 
sammlung spezifischer Fasern findet sich subendokardial im linken 
Septum des Vorhofes. Es besteht eine vordere Verbindung der spezifi- 
schen Muskulatur zum Kammerteil und eine radigre Verbeilung der 
Konturfasern im gesamten Ventrikelbereich. Alle diese Befunde ent- 
sprechen den Reizleitungsverhgltnissen beim primitiven Herzen. Wei- 
tere Einzelheiten der Befunde, ihrer Auswertung bezfiglich der Deutung 
des ganzen Falles, sowie eine vergleichende Untersuchung fiber den 
Verlauf des Reizleitungssystems bei ghnlich gelagerten HerzmiI~bildungen 
soll in einer sppziell auf diese Fragestellung gerichteten Abhandlung 
zur Darstellung gelange n. 

Im Kammerbereich erinnert die Trennung der Kammerteile in den 
links stehenden, groSen EinstrSmungss und den rechts aufsteigenden 
AusstrSmungstefl sehr an die Situation, wie ~ir sic etwa beim 7ram 
Keimling nach Beendigung de r Abknickung des Herzohres zur Herz- 
schleife vorfinden (DoloRs). 

SKASE~ ist geneigt, als einen der mSglichen Mechanismen bei Ent- 
wicklungsstSrungen im AusstrSmungsteil des Herzens die verzSgerte 
oder fehlerhafte Vereinigung der Ohrkanalkissen anzusehen. Die Folge 
davon ist die Behinderung der Ventralwanderung des Bulbusteiles und 
das Auftreten von MiBbildungen in diesem Abschnitt. Diese Auf- 
fassung hat sich ihm bei einer systematischen lgeihenuntersuchung mil~- 
gebildeter, embryonaler Herzen bew~hrt. Die Annahme eines ghnlichen 
Mechanismus wgre im vorliegenden Falle nieht yon der Hand zu weisen. 

Ein von VALLEIX (1834) beschriebenes Herz scheint in diesem Zu- 
sammenhang erw~hnenswert. Bei einem 8 Tage alten m~nnliche n S~ug- 
hng ~indet sich, abgesehen yon einer l~eihe sonstiger Besonderheiten, 
eine komplizierte Mil~bildung des tterzens. Es interessiert clie Angabe, 
dab die A~rta rechts an der Kammerb~sis entspringt, die Pulmonal- 
arterie dahlnter. D e r  rechte Ventrikel ist klein, der linke weitr~umig. 
Die Lungenarterie entspringt aus einem engen Ruum im hinteren Ab- 
schnitt des rechten Herzventrikels. Zwischen Aortefi- u~d Pulmonalfach 
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finder sich eine fingerdicke Verbindung. In diesem Falle scheint es auf 
Grund der vollzogenen Vereinigung der Endokardkissen am AV-Kanal 
zur Anlage eines Mitstromseptum gekommen zu sein. Im Ausstr6mungs- 
tell entwiekelt sich gleiehzeitig das Gegenstromseptum. Infolge des 
Ausbleibens der Ventralwanderung des Bulbus-Truneusabsehnittes 
konnte es zu keiner Versehmelzung der beiden Septen kommen, sie 
blieben senkrecht zu einanderstehen. In  einem yon KETTLE]{ verSffent- 
lichgen FMle, bei den es zu einer undeutlicheu Differenzierung in ftinf 
ungleiche Sege]anteile am Ostium atrio-ventrieulare commune ge- 
kommen ist, besteht ein h,~/en 
rudiment~res Kammer- 
septum. Der kleine 
rechte Ventrikel wird 
dureh ein frontales 
Septum in eine vordere 
Aorten- und eine hintere 

rech/s Pulmonalabteilung ge- 
teil6. Die Fehlvereini- 
gung der Endokard- 
kissen liel~ in diesem 
2. Fall die Migstrom- 
septumanlage rudimen- 
tgr bleiben. Infolge der vazn 
ausgebliebenen Ventral- Abb.  3. Projekt ion der Septcen lind I{lappenbi ldungen 

auf  die Basis des t Ierzens.  
wanderung konnte auch 
diesmM keine Vereinigung mit dem wohlen~wickelten Gegenstrom- 
septum stattfinden. In beiden Fi~]len kann man rtickblickend, wie 
in meinem Falle, die Ventralwanderung des Bulbus-Truncus als nicl~t 
er[olgt und das Modell der Herzschlei/e als gegeben betrachten. 

Nach M6~-CI(EBm~Gs Auffassung ist die Nichtvereinigung der Ohr- 
kanMkissen bei totalem Mange] der Kammerscheidewand die Regel. 
Die Septumanlage wtirde als Gleitbahn ffir die Endokardkissen benutzt. 
Ob die Nichtvereinigung der Kissen die Ursache ftir die Feh]septierung 
oder deren Folge ist, ist nicht ohne weiteres zu entsoheiden. SI~A~ERs 
Konzeption ist ein]euehtend. Eine St6rung im Bereich des Bulbo- 
Auricularspornes, dem Angelpunkg der Torsions- und Septierungsvor- 
gs der Herzsehleife, zieht in jedem Falle St6rungen nach sieh. Es 
lassen sich von da aus m/ihelos Hemmungsvorg~nge nach beiden Rich- 
tungen der Herzanlage ableiten. 

Am h~ufigsten stellen sieh Verz6gerungen mit darauf folgenden De- 
fektbildungen ein. Die St6rungen in der Fusion der Endokardkissen 
mit den sieh daraus ergebenden Folgen, Fehlbildungen im Bereich des 
Bulbus-Auricularspornes und der spiraligen Septumleisten verm6gen 

u Archiv. Bd. 324. 44c  
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zahlreiche MiBbildungssyndrome zu erkl~ren. Bei Ausbleiben der Unter- 
teilung des Blutstromes am Ohrkanal und der Ventralwanderung des 
AusstrSmungsteiles ist die Aorta an der Ventrikelsch]eife nach Aus- 
bildung des aortico-pulmonalen Septum dasjenige Gef~B, welches den 
st~rkeren Blutstrom erh~lt, weil es dem Ohrkanal r~umlich n~her steht. 
Die Folge dieser Situation ist die Unterentwicklung der Pulmonalarterie. 

I m  vor]iegenden Fall scheint es sich urn einen vSlligen Entwicklungs- 
stfllstand yon einem Augenblick kurz nach Ausbildung der Herzsehleife 

ab zu handeln. Von Septie- 
rungsvorg~ngen wurde nur 
die Unterteilung yon Aorta 
und Pulmonalis bis zu den 
proximalen Endokardkissen 
durchgefiihrt. Dieser Vor~ 
gang ist morphogenetisch im 
Stadium der Herzschleife 
schon eingeleitet. Das Aus- 
bleiben der Ventralwanderung 
des Bulbus- Truncus, das 
Fehlen der VorhoL und 
Kammersepten,  die Nicht- 
vereinigung der Endokard- 
kissen und die Stenose der 
Pulmonalarterie scheinen mir 
als Beweis fiir diese Auf- 
fassung geeignet. Es blieb 
bei den Septierungs~ and 

Abb. ~. M u s k u l a t u r  der H i n t e r w a n d  der 
H e r z k a m m e r n .  MiindungsverhMtnissen des 

Herzens etwa im 7 mm-Sta-  
dium und damit  beim extremsten Grad der Reihe der uns bekannten 
Kammer-BulbusmiBbildungen. Diese l~eihe beginnt etwa mit dem 
Kammerseptumdefekt ,  um mit der FALLOTschen Tetrade oder dem 
TAvssm-BI~G-Komplex zu enden. Vom Stadium der Herzschleife ab 
kam es lediglieh zum GrSBenwachstum des Organes ohne weitere Ent- 
wicklung, d. h. ,,ohne Zunahme an Mannigfaltigkeit". 

Beachtenswert an der Kammermuskula tur  ist die tiefgehende schon 
erw~hnte, zur Spitze hin zunehmende schwammwerkartige AuflSsung 
der Kammerw~nde (Abb. 4). 

Diese Aufl5sung geht so welt, dab die eigen~liche, solide Dicke der 
Muskelwand an der Spitze 2 mm betr~gt. Erstaunlich ist die T~tsache, 
daB ein solches Organ in der Lage war, einen Blutdruck yon 90:75mm Hg 
bei einem erwachsenen Menschen zu erzeugen. 
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Ffir die unregelm~l~ige Ffinfteilung der Klappensegel ist die ein- 
faehste Erkl~rung, zumM ihre Anordnung eine v611ig ungeordnete ist, 
eine funktionelle Differenzierung. Den Klappenbildungen innewoh- 
nende, vielleicht phylogenetiseh erworbene Differenzierungstendenzen 
anzunehmen, halte ieh ffir gewagt. Im ganzen sehe ich in dem Fehlen 
der Papillarmuskel- und der Klappensegelausbildung, sowie in dem 
wirren Trabekelwerk einfach das Fortbestehen embryonaler u 
nisse naeh dem Durchlaufen eines bestimmten Gr5Benwachstums. 

Beide Kranzarterie sind nur auf eine kurze Streeke bin zu verfolgen. 
Die ~berlegung, dag die Kranzgef~Be eine Errungenschait h5herer 
Wirbeltierklassen und damit maximal beanspruehter, muskelstarker 
Herzen sind, legt nahe, dag sie nati~rlieh da auftreten, wo sie gebraucht 
werden. Die Haupt~ste werden so liegen, da~ bei kfirzestem Verlauf 
die wesentliehen Bildungen des Herzens versorgt werden. Die rechte 
Kranzarterie, die zwisehen Aorta und Pulmonalis hindurchzieht, lolgt 
in ihrem Verlauf der einzigen kr~ftigen Muskelbildung des Herzens, 
n~mlieh der Crista supraventricularis. Bei ihrem Abstieg an der Hinter- 
wand folgt sie topographiseh genau dem beschriebenen Muskelwulst. 
Bei der Ventrahvanderung des Bulbus w~re dadurch, dab die Pulmonalis 
vor die Aorta zu liegen k~me, wahrseheinlich der gewShnliehe Verlauf 
der Kranzarterien eingetreten. Die auff~lligen wei~en Blutr~ume, die 
yon Endothel ausgekleidet, sinusartige Buehten in der Muskulatur 
bilden, entsprechen den yon zahlreiehen Untersuchern besehriebenen 
sog. embryonalen Blutsinus. Sie kommunizieren direkt mit dem Lumen 
der Herzkammer. Ffir gewShnlieh werden ffir ihr Auftreten zwei Er- 
kl~rungsweisen vermutet: Entweder die AbfluBbehinderung einer Herz- 
h6hle infolge angeborener A~resien oder Stenosen (KA~ITZ, BELLET 
und GO~,EY), sozusagen die h~modynamisehe Rfiekbildungsbehinderung. 
An zweiter Stelle die Persistenz aus funktionellen Griinden bei ana- 
tomisch unterwertigem Coronarkreislauf (BOHZqn~G, Jocm~ und KATz 
u.a.). In allen F~llen begrafen diese Ver~nderungen den gestauten Ven- 
trfl~el oder den Myokardbereieh mit unterwertiger Durehblutung. Die 
extreme Ausbreitung dieser Blutr~ume in meinem Falle l~gt sieh sowohl 
Ms Persistenz embryonaler Verh/~ltnisse der Blutversorgung des IIerz- 
muskels ansehen. 

Zusammenfassend biete# sieh eine DeutungsmSgliehkeit, die allen 
Xomponenten dieser komplizierten MiBbildung im Bereieh des tIerzens 
gereeht wird. Zwisehen einem embryonalen I-Ierzen kurz naeh Aus- 
bildung der Ventrikelsehleife und dem vorliegenden Herzen eines 
20jghrigen Mannes bestehen folgende wiehtige Parallelen: 1. das vSllige 
Fehlen des Vorhof- und Kammerseptum; 2. die Trennung der Kammer 
in einen links absteigenden EinstrSmungssehenkel und einen reehts 
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aufs te igenden  Auss t r6mungs te i l  - -  d. h. der  F o r t b e s t a n d  der  Ventr ikel-  
seh]eife; '3,  die ausgebl iebene Vent ra lversch iebung  des Bulbus-Truncus-  
teiles mi t  e x t r e m e m  Rech t s s t~nd  yon  Aor t a  ur/d Pu lmona la r t e r i e ;  
4. das  Bes tehenble iben  eines l inks s tehenden  I ron ta len  Os t ium atr io-  
ven t r i cu la re  commune;  5. das  Bes~ehenbleiben des l inken Sinushornes 
und der  l inken oberen Hohlvene  mi~ groBen l~esten der  S inusk lappen ;  
6. das  Feh len  dif ferenzier ter  Pap i l l a rmuske l s t ruk tu ren  und  die AuL 
15sung des M y o k a r d  in ein schwammwerkar t iges  Trabekelger i i s t ;  
7. das  Vorhandense in  nur  un te rwer t iger  Coronarar te r ienanlagen  und  
das  Bes tehenble iben  embryona le r  Versorgungsverh~tl~nisse im Herz-  
muske l ;  8. der  Nachweis  p r imi t ive r  Reizlei tungsverhi~ltnisse mi t  em- 
bryona le r ,  rad i~rer  Fase ranordnung .  

Zusammen]assung. 
Bei cinem 20j~hrigen Mannc f indet  sich ein rechts  gelagertes  Herz  

ohne Vorhof- und K a m m e r s c h e i d e w a n d  mi t  Bes tehenble iben  der  l inken 
oberen Hohivene  und  des nicht  un te r t e i l t en  Ohrkanals  be i  e x t r e m e m  
R e c h t s s t a n d  der  groBen Ar te r ien  und Stenose der  Pulmonal i s .  Die 
Kranza r t e r i enan lage  is t  rud iment~r .  Die Blu tversorgung des Herz-  
muskels  en t sp r ich t  der  embryona len .  Wahrsche in l ich  hande l t  es sich 
a m  eine HemmungsmiBbi ldung  mi t  Entwick lungss t f l t s tand  yon  der  Be- 
endigung der  Ausbi ldung der  Ventr ikelschleife  an. 
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