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Die Seltenheit  des gngeborenen Fehlens eines der beiden venSsen 
Ostien des I-Ierzens berechtigt  zur Mit te i lung eines jeden einschli~gigen 
Falles. F e r n e r  wird mi t  steigender Zahl der Beschreibungen vielleicht 
ein weiterer Beitrag zur Aufkli~rung der immer  noch ums t r i t t enen  for- 
malen  Genese der isolierten oder kombin ie r t en  angeborenen Herzfehler 
geliefert. 

Beschreibung der eigenen F~ille 1. 
~'all 1. Gerhard U., geboren am 14. 2. 54 im 9. Lunarmonat Ms 6. Kind einer 

gesunden Mutter, die auch w~hrend der Schwangerschaft keinerlei Erkrankung 
durchgemacht hatte. Von den 5 anderen Kindern leben 4 und sind gesund, eines 
starb Ms Friihgeburt. 

Aus der Epikrise der Frtihgeburtenabteiiung (Kinderldinik Wien-Glanzing) 
ist zu entnehmen, dab rSntgenologiseh yon Anfang an eine starke VergrSiterung 
des Herzscha~tens naeh allen Richtungen bestand, lJber dem ganzen Herzen war 
ein lautes systolisches Gerguseh zu hSren. Dyspnae mit Cyanose trat nur bei 
Anstrengungen auf. In den ersten 2 Lebensmonaten gedieh das Kind bei Sonden- 
fiitterung gut, dann t ra t  ein fortschreitender Veffall auf. Am 5.5.54 wurde das 
Kind an der Kinderabteilung der obengenannten Anstalt aufgenommen, woes  
am Tage darauf muter zunehmender Cyanose im Alter yon 11 Wochen verstarb. 

Die Sektion ergab an den iibrigen Organen keinen pathologischen Befund, 
abgesehen yon Stauungsblutungen in den serSsen ttguten. 

Besehreibung des Herzens. Von aul~en fi~llt zun~ehst die starke Erweiterung 
des Vorhofteiles au~, die besonders in der Ansicht yon hinten deutlieh ist. Die 
Herzspitze ist stumpf, ein Sulcus interventricularis ist nur angedeutet und stark 
nach rechts verschoben (Abb. 1). 

.Der Vorho/teil. Fast kompletter Defekt der Vorhofscheidewancl, die nur durch 
zwei niedrige halbmondfSrmige Endokardfalten hinten oben und vorne unten 
angedeutet wird. Dadurch entsteht ein gemeinsamer Vorhof, der in eine gr61~ere 
rechte und in eine kleinere linke Abteilung zerf~llt. In der rechten Abteilung 
miinden die untere I{ohlvene und die rechten Lnngenvenen. Von oben tritt an 
normaler Stelle die obere Hohlvene ein, die enger als gewShnlich ist (Abb. 1). Eine 

1 Fiir die freundliche ~rberlassung der Krankengeschiehten beider F~lle bin 
ich der Kinderabteflung der obengenannten Anstalt (Vorstand: Dr. W. LESIGA~G) 
ZU Dank verpflichtet. - -  Beide FMle wurden in der Sitzung der pathologischen 
Anatomen Wiens am 25.5.54 bzw. 22.2. 55 demonstriert. 
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persistierende linke obere Hohlvene von gleiehem Kaliber wie die reehte tr i tf  yon 
augen gesehen scheinbar in die linke Vorhofseite neben dem Herzohr ein, in Wirk- 
lichkeit verl/~uft sie jedoch nach rechts waagerecht in der Vorhofwand und miindet 
in die rechte Vorhofabteilnng knapp reehts des angedeuteten Vorhofseptum neben 
der unteren t tohlvene (Abb. 2). In die linke, kleinere Vorhofabteilung miinden 
nnr die ]inken Lungenvenen. 

Der Kammerteil. Der linke hypertrophierte und dilatierte Ventrikel nimmt 
fast den gesamten Kammertei l  ein und bildet die Herzspitze. Ein von Muskulatur 
allseits begrenzter runder Defekt yon 
15 mm Durehmesser im oberen Teil 
des Septum ventriculorum fiihrt in 
die rudiment~re rechte Kammer,  yon 
der nut  der Ausflugteil vorhanden 
ist (Abb. 3). Aus ihm geht die A. 
pulmona]is hervor, die 3 Tasehen- 

2 

Abb. 1. Fall 1, halbsehematiseh. An- Abb. 2. Fall 1, Origirtalpr~parat. Ansieht 
sieht yon vorne. 1 V. eava superior yon hinten. ~ Vorhof nnd linke ~ammer 
dextra; 2 V. eava superior sinistra per- er6ffnet. Links im Bild die quergetroffene 
s~stens; 3 Areus aortae; 4 A. pulmonalis; linke obere Hohlvene, die reehts knapp 
5 A. anonyma; 6 A. carotis communis neben der unteren ttohlvene in die rechte 
sinistra; 7 A. subclavia sinistra; 8 Dt]ctus Vorhofabteilung einmiindet. In der Mitre 
arteriosus; 9 linkes tterzohr; 10 rechtes des Bildes der grol~e Kammerseptum- 

Herzohr; 11 V. subclavi~ sinistra, defekt. 

klappen besitzt, die etwas verdickt sind. Sic verl/iuft links yon der Aorta und 
ist etwas enger als diese. Ein Ein/luflteil der rechten Kammer fehlt, da eine 
kompletts Atresie des Ostium venosum dextrum besteht. An seiner Stelle finder 
sich reehts unterhalb der Pulmonalklappen ein kleines Griibchen mit  binde- 
gewebigem Grund (Abb. 3). Das Mitra]ostium ist weit und besitzt einen normalen 
K]appenapparat.  Die Aorta steht mit  der A. pulmonalis durch einen offenen 
Ductus arteriosus mit  4 mm lichter Weite in Verbindung. Die Coronararterien 
entspringen beiderseits an normaler Stelle in den Sinus Valsalvae und zeigen 
normale Aufteilung. 

Z u s a m m e n f a s s u n g  der  A n o m a l i e n .  Atresie des Ost ium venosum 
dextrum, H y p o p l a s i e  de r  r e c h t e n  K a m m e r ,  obe re r  groBer K a m m e r -  

s e p t u m d e f e k t ,  f a s t  k o m p l e t t e r  V o r h o f s e p t u m d e f e k t ,  o f t en e r  D u c t u s  

a r t e r i o s u s  u n d  P e r s i s t e n z  d e r  l i n k e n  o b e r e n  H o h ] v e n e .  

Fall 2. Christine R., geboren am 25.12.54 als 2. Kind einer gesunden Mutter, 
bei der w/ihrend der Schwangersehaft keine Erkrankung bestand. D~s 1. Kind 
lebt und ist gesund. 

Virchows Arch. Bd. 327. 33a 
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Nach der Spontangeburt mit  einmaliger Nabelschnurumschlingung schrie das 
Kind kr/~ftig, war aber cyanotiseh. Geburtsgewicht 3150 g, Li~nge 49 cm. 30 Std 
nach der Geburt starke Cyanose, die sieh nach Verabreichung yon Kreislaufmitteln 
besserte. Nach 10 rain ein neuerlicher Anfall, der eben~alls beherrscht werden 
konnte. Nach Transferierung auf die Kinderabteilung bestand ]angsame ober- 
fli~chliche Atmung und Cyanose der Lippen. Ober dem tterzen waren keine ab- 
normen Ger~usche hOrbar. Am 27. 12.54 Tod unter zunehmender Cyanose ira 
Alter yon 2 Tagen und 8 Std. 

Bei der Sektion wurden ~bgesehen yon den Befunden am Herzen und an der 
Lunge folgende Ver~nderungen gefunden: Ein 5 mm langer RiB im oberen Blatt  

Abb. 3. Fail 1, Originalpraparat. Ansicht yon 
vorne. Die kleine rechte Kammer und der 
Anfangsteil der A. pulmonalis erSffnet. Zwischen 
oberem Rand des l~Lammerseptumdefektes und 
der A. pulmonalis das atretisehe Trieuspidal- 
ostium als kleines Griibehen sichtbar. Links im 

Bild die erweiterte rechte Vorhofabteilung. 

cos. A.s.5. 

A.c  �9 

t .  

Abb. 4. Fall 2, schematische Zeieh- 
hung. Ansicht yon rome. _4.d. Aorta 
descendens; r.Vh. rechter VorhoI; 
_4. p. d. A. pulmonalis dextra; A.p.  8. 
A. pnlmonalis sinistra; V.c.s.V. eava 
superior; A.e.c.s.A. carotis eommnnis 
sinistra; A . s . s . A .  subelavia sinistra. 
Zwisehen rechtem Vorhof un4 A. 
pulmonalis die hypoplastisehe Aorta 
aseendens. Unterhalb der linken 
Pulmonalarterie alas kleine linke 

Herzohr. 

des linken Tentorium cerebelli mit ma~igem Blutaustri t t  in die Umgebung. Im 
linken Schilddriisenlappen eine taubeneigroBe kongenitale Cyste, die mit  klarer 
Fliissigkeit erfiillt war. Die iibrigen Organe ohne Besonderheiten. 

Besehreibung des IIerzens. ~uBerlich ist der Kammerteil  gr0•er als gewShnlich 
und stark erweitert, eine Herzspitze kann nicht mit  Sicherheit nachgewiesen werden. 
Ein Sulcus interventricularis fehlt vo]]kommen (Abb. 4). 

Der Vorho/teil. Der rechte Vorhof ist erweitert und gegeniiber dem linken 
mindestens 5real so groB, Dieser erreicht etwa die Gr6l~e einer Kirsche und be- 
sitzt ein verh~ltnismiii~ig gut entwickeltes kleines Herzohr. Das Foramen ovale 
ist often und fiir eine dicke Stricknadel bequem durehg~ngig. In  den rechten 
muske]starken Vorhof miinden regelrecht die beiden Hohlvenen. In  den ]inken 
Vorhof miinden die Lungenvenen beider Seiten (Abb. 5). 

Der Kammerteil. Es ist nur eine einheitliche Kammer vorhanden, ein mus- 
kuliires Septum fehlt vollsti~ndig. Auch in der Wand des in] basalen Tell muske]- 
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starken Ventrikels finder sich keine Spur einer linken Kammer. An der Stelle 
des Ostium venosum sinistrum finder sich eine zarte bindegewebige Membran. Die 
einzige Verbindung des Ventrikels mit dem Vorhofteil stellt das weite Tricus- 
pidalostium mit normalem Klappenapparat dar. Aus dem gemeinsamen Ventrikel 
entspringt eine sehr weite Pulmonalarterie mit normal ausgebildeten 3 Tasehen- 
klappen (Abb. 5). Sie ent]/il~t oberhalb der Klappen waagerecht nach rechts und 
links je einen Hauptast ffir die Lunge und geht dann in einem sehr weiten Duct, us 
arteriosus in den Aortenbogen fiber, yon dem reehts vom Ductus in normaler 
Reihenfolge die grol]en Hals-und 
Kopfarterien entspringen. Der 
Aortenbogen wird dann reehts yon 
der A. anonyma sehr eng und geht 
in die hochgradig hypoplastisehe 
Aorta ascendens fiber. Zwischen 
rechtem Herzohr und A. pulmonalis 
erfo]gt noch einmal eine ampul- 
Ienartige Erweiterung entsprechend 
den Sinus Valsalvae von etwa 
KirschkerngrS~e. Die Aorta endet 
dann unvermittelt blind. In der 
erw~ihnten Ampulle finder sieh 
keine Andeutung yon Taschen- 
klappen. Dort entspringen naeh 
rechts und links zwei starke 
Coronararterien, die zun~chst nor- 
malen Verlauf zeigen und die ihr 
Blur also rackNiufig fiber den 
Aortenbogen erhalten. Im basa]en 
Tell der vorderen Kammerfl/iche 
anastomosieren beide Ilaupt~ste 
breit miteinander (Abb. 4). Es 

besteht kein normal ausgebildeter Abb. 5. Das Herz-Lungenpr/iparat im Original 
Ramus deseendens, vielmehr finden mi?~ Er6ffnung der VorhSfe und der gemeinsamen 
sich mehrere kurze absteigende Kammer. Reehts im Bild der rudiment/ire linke, 
~ste, die yon der rech~n und links davon tier grol3e rechte Vorhof. 
linken Coronararterie auf die vor- 
dere und seitliche Fliiche der Kammer abgegeben werden. Ein ghn]iehes Ver- 
halten zeigt sich auf der Hinterseite der Kammer, nur fehlt hier eine grSgere 
Anastomose zwischen beiden Kranzarterienst~mmen. 

Die Aorta descendens verl~iuft nach dem Eintritt des Ductus arteriosus in 
normaler Linkslage abw~trts und gibt in HShe des rechten Vorhofes einen starken 
Ast ab, der die SeRe wechse]t nnd in den media]en und kranialen Teil des rechten 
Oberlappens der Lunge eintritt. 

Im Bereieh der Lunge finden'sich noch folgende Anomalien: Es fehlt ein eigent- 
lieher reehter Stammbronehus. Im Bereich der Traehea]bifurkation entspringen 
der rechte Ober- nnd Unterlappenhauptbronchus zwar mit einem ganz kurzen 
gemeinsamen Stamm, dessen L~inge jedoeh nut 2 mm betr~gt. Ferner fehlt reehts 
ein eigener Mittellappen. Die linke Lunge zeigt fiberhaupt keine Lappung. 

Zusammenfassung  der Anomal ien :  Atres i e  des O s t i u m  v e n o s u m  

s i n i s t r u m  und der Aorta ,  Hypop]asie  der Aor ta  ascendens, Fehlen  des 

Septum musculare,  Aplasie der ]inken Kam m er ,  offenes Fo ram en  ovale, 
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Hypololasie des linken Vorhofes, offener Ductus arteriosus, anomaler 
Aortenast zur rechten Lunge, Anomalie der grogen Bronchen und un- 
vollsti~ndige Lappung der Lungen. 

Analyse der friiheren F~ille. 
I. Tricuspidalatresie ( Tri). 

Nachdem yon HACKENSELLNEI~ 1951 90 F~]le yon Tri zusammen- 
gestellt worden waren, in denen aueh seine 3 eigenen inbegriffen sind, 
konnte ieh his heute weitere 39 F/~]]e auffinden, darunter einige die vor 
1951 beschrieben wurden und in denen der eigene Fall enthalten ist. 
Insgesamt sind es also 129 F~lle. Trotz dieser relativ grogen Zahl 
stellt diese MiBbildung immer noch ein seltenes Vorkommnis dar. Als 
Beispiel dafiir sei erw~hnt, dab CLAWSO~ bei Sichtung yon 15597 Ob- 
duktionen 141 kongenitale Herzfeh]er land, unter denen nur 1 Fall 
yon Tri war. 

Von der Gesamtzuhl der mir zug/inglichen Beschreibungen eigneten 
sich 64 (inklusive der eigene Fall) fiir eine genaue Analyse. Die fibrigen 
stammen zum gr5gten Tell aus der Zeit vor der Jahrhundertwende und 
sind nicht ausreichend beschrieben (bei HACXE~SWLL~ER 26 derartige 
F~lle). Von den yon mir aufgefundenen F~llen aus der neuen und 
neuesten Zeit konnte ein Tell nur namentlieh registriert werden, 
da die diesbeziigliehen OriginMarbeiten nicht zu erha]ten waren. 

Die wesentlichsten Merkmale der 64 analysierten Fi~lle sollen im 
folgenden nach prozentueller It~ufigkeit aufgeffihrt werden, da eine 
komplette tabellarische l~bersieht zu geben, aus Raumgriinden nicht 
mSglich ist. 

A. Alter und Gesehlecht. In  62 F~llen war das Alter bekannt. Das 
hSchste erreichte Lebensalter betrug 56 Jahre (Fall HEDI~r 1915). 
Dieser Fall ist jedoch als Rarit~t zu betrachten und mug bei einer 
allgemeinen Beurteilung ausgeschieden werden. 

Von den iibrigen standen 25,8% im Alter yon 1 - 2 1  Jahren mit einer 
Geschlechtsverteilung ~ : ~ = 2 , 5  : 1, 56,4% im Alter yon 1 Monat bis 
1 Jahr  mit einer Gesehlechtsverteilung ~:  9 = 1 , 2 : 1  und 17,7% im 
A]ter unter einem Monat mit einer Gesch]echtsverteilung ~:  9 = 0,6 : 1. 

Man sieht, dab der Anteil des weiblichen Geschlechtes mit der Ver- 
schlechterung der Lebenserwartung zunimmt. 

B. Charakteristisehe Yer~nderungen. BeiBetrachtung des Herzens 
yon aul3en f/illt die VergrSgerung der linken Kammer und die Er- 
weiterung des rechten Vorhofes, vor allem seines Herzohres auf. 

In den 64 l~/~llen land sich: 
Erweiterung des rechten Vorhofes in 78,I %, 
Vergr6gerung der linken Kammer in 90,6 %. 
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Ein weiteres ffihrendes Merkma] der t terzen mit  Tri ist die Unter- 
entwieklung oder das ganzliche Fehlen der rechten Kammer.  

Hypoplasie der rechten Kammer  bestand in 87,5 %, 
Aplasie der rechten Kammer  bestand in 7,8%. 

Die Defekte im Bereiehe der Vorhofscheidewand verteilten sich wie 
folgt : 

Offenes Foramen ovale in 59,4 %, 
sonstige Defekte versehiedener GrT•e in 35,9%, 

wobei in 3 Fallen diese Defekte znsatzlich zum Foramen ovale bestanden. 
Rudimentares Vorhofseptum bestand in 9,4 %. 

I m  Fall WITUSGHINS~I (1927) war keine direkte Verbindung zwischen 
den VorhSfen vorhanden. Ein (Jbertri t t  des Blutes aus dem gro~en 
Kreislauf in die Kammer  war nur fiber den Weg einer in den linken 
Vorhof mfindenden persistierenden linken oberen Hohlvene auf dem 
Wege der V. jugularis transversa miiglich. Dieses Kind lebte auch nur 
4 Tage. 

Die Defekte der Kammerscheidewand zeigten folgende Verteilung: 
Partieller Defekt, relativ klein und meist subaortal in 82,8 %, 
totaler Defekt in 9,4%. 

I m  Bereich der gro/aen Oefii/3e land sich 
Hypoplasie der A. pulmonalis in 28 %, 
Atresie in 10,9 %, 
Conusstenose in 17,2 %. 

Es ist die Frage, ob man bei Hypoplasie der A. pulmonalis auch in 
jedem Fall eine Stenose des Conus annehmen soll, wie dies verschiedene 
Untersucher getan haben. Streng genommen trifft dies nur dann zu, 
wenn sich der enge Conus in eine wesentlich weitere Pulmonalarterie 
fortsetzt, so dab eine deutliche Verengnng vorliegt. Bei der Hypoplasie 
sind nicht nur der Conns sondern auch die Puhnonalis gleichmal~ig 
eng. Die Pulmonalis besitzt dann sehr oft auch nut  2 Taschenklappen. 
Es ware besser, die Conusstenose yon der Hypoplasie zu trennen und 
als Erscheinung fiir sich zu registrieren. 

Bei der Beurteilung der Hi~ufigkeit der Transpositios der gro~en 
Gefa~e steht ein grSiteres Material zur Verfiigung, da auch in vielen 
sonst mangelhaft  beschriebenen Fallen das Vorliegen oder Fehlen der 
Transposition ausdrficklich erwahnt wird. Es ergibt sich daher ffir die 
Transposition folgendes Bild: 

Von 100 Fallen insgesamt Transposition in 26 %, 
keine Transposition in 74 %. 

Ein Vergleich mit  der Aufstellnng yon HAC~n~SEL~S~ ergibt, 
dal~ sich seit 1951 der Anteil der Falle mit  Transposition dentlich 
vermindert  hat  (bei HACXnNS~LLS~n 32,3% mit und 67,7% ohne 
Transposition). 
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Betraehten wir nun das Durchschnittsalter, so ergibt sieh (mit Aus- 
sehlug des Falles I-IEDINGER): 

Durehschnittliehes Lebensalter ohne Transpositio~ 1,5 Jahre, 
mit Transposition 2,75 Jahre. 

Der offene Ductus arteriosus wurde in 51,5% der F~lle gefunden. 

II .  Mitralatresie (Mi).  

Diese Migbildung tr i t t  wesentlich seltener auf. In  der letzten 
grSgeren Zusammenstellung yon LE RoY BROCKMAN (1950) werden ins- 
gesamt 48 F~lle zitiert. Inzwischen konnte ich noch weitere 15 Fiille 
auffinden. Der bei Lw 1~ou BI~OCKMAN mitgerechnete Fall von WOOD 
mug ausgeschieden werden, weft er unter die angeborenen Mitralstenosen 
fi/l]t. Es ergeben sieh daher insgesamt 62 F~lle yon Mi. Von diesen 
sind aus den schon oben erwi~hnten Griinden nur 32 F~lle fiir eine 
Analyse geeignet. Zur besseren Beurteilung der Alters- und Geschlechts- 
verh~]tnisse und der vorkommenden Anomalien soll aueh bier eine 
kurze zahlenm~13ige Ubersieht gegeben werden. 

h .  Alter und Gesehleeht. Das Alter war in 31 Fgllen bekannt.  Das 
hSchste erreiehte Lebensa]ter betrug 9 Jahre (GLAs, 1867). Der Patient  
war m~rmlichen Geseh]echtes. 

5 Patienten starben im 1. Lebensjahr, davon 3 weibliche und 2 miinn- 
liche Kinder. Die grSgte Gruppe yon 23 Patienten kam fiber ein Alter 
yon 14 Tagen nicht hinaus. Soweit das Geschlecht angegeben war, 
konnfen 10 weibliehe und 9 m~nnliche Individuen gezS~hlt werden. 
Aueh hier mug wohl der erwS, hnte :Fall yon GzAs als einma]ige I~arit~t 
betrachtet  werden, da alle fibrigen ein Alter erreichten, das weit unter 
9 Jahren lag. Eine geschleehtsmi~gige Bindung wie bei der Tri besteht 
hier weder in der 1. noch in der 2. Altersgruppe, dafiir ist das Material 
noeh zu klein. 

B. Charakteristisehe Yer~inderungen. Die schon ~uBerlich erkennbare 
VergrSBerung des reehten und die Kleinheit des linken Vorhofes in 
Verbindung mit  der vergrSl3erten rechten Kammer  driickt sich zahlen- 
mi~Big wie folgt aus: 

Vergr6gerung des reehten Vorhofes in 87,5 %, 
rudiments Entwieklung des linken Vorhofes in 83,9 %, 
VergrSgerung der reehten Kammer  in 100%, 
Hypoplasie der linken Kammer  in 56,2%, 
Aplasie der linken Kammer  in 40,6%. 

Nur in einem Fall (VoLB~DI~G) wird dieser Befund nieht erwi~hnt. 
Es handelte sieh um eine Totgeburt.  
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Die De/ekte der Vorho/scheidewand verteilen sich wie folgt: 
Offenes Foramen ovale in 75%, 
sonstige Defekte in 18,7 %. 

Nut  einmM wird der subtotale Defekt der Vorhofseheidewand an- 
gegeben. 

Die DeJekte der Kammerscheidewancl zeigten folgendes Verhalten: 
Partieller Defekt, fast ausschlieglich subaortal in 43,7 %, 
former Defekt in 40,6%. 

In  5 Fitllen fehlte jede Verbindung zwisehen den Kammern.  In  
3 F//llen bestand eine Atresie des Aortenostium; der linke, sehr kleine 
Ventrikel war ein Blindsaek ohne Funktion. Die Blutversorgung des 
grogen und kleinen Kreislaufes erfolgte dureh die A. pulmonalis allein 
(Pseudotruneus arteriosus eommunis), dureh den weit offenen Duetus 
arteriosus. Diese Tatsaehe ist in 2 F~Lllen nieht ausdriicklieh erw/~hnt, 
muB aber naeh der Lage der Dinge als bestehend angenommen werden. 

I m  Bereieh der gro[3en Ge/ii[3e wurde 
Stenose der Aorta in 28,] % 

der Fi~l]e gefunden, davon in einem Fall verbunden mit Ostiumatresie 
der Aorta. 

Gesamtzahl der Atresien des Aortenostium 25 %, 
Hypop]asie der Aorta in 28,1%, 
Hypoplasie der Aorta kombiniert  mi t  Ostiumatresie in 12,5 %. 
Zur Beurteilung der Transposition der gro[3en Ge/iifie standen 37 F/~lle 

zur Verffigung. Davon war in 32,4% die Transposition vorhanden. 
Aueh hier finder man eine betr/~chtliche Abnahme in der tI~ufigkeit, 
die bei LE RoY BROCKMAN noeh mit  42,5 % angegeben wird. 

Unter  Aussehlug des Falles yon GLAS betrug die durehsehnittliche 
Lebensdauer der Kinder mit Transposition 75 Tage, gegeniiber 29 Tagen 
in den F/~llen ohne Transposition. 

Der o]/ene Ductus arteriosus wurde in 68,7% der F~lle beobaehtet. 

Bemerkungen zur Genese. 

Schon seit der Ver5ffentlichung der ersten F~tlle wird die Genese 
der Atresien der venSsen Ostien ]ebhaft diskutiert, ohne dag bisher 
ein schRissiger Beweis ffir die eine oder andere Theorie erbraeht werden 
konnte. I m  Laufe der Zeit kristallisierten sich mehrere Entstehungs- 
mSglichkeiten heraus, die wechselweise Beffirwortung oder Ablehnung 
erfuhren. 

1. Die /~lteste, yon R~VCHFVSS (s. bei I{ACKENSELLNER) vertretene Ansicht 
nimmt fiir die Mehrzahl tier Atresien eine fetMe Ehdokarditis als Ursache an. 
D~ jedoch in einem so friihen Entwicklungsstadium entztindlichel~eaktionen 
praktisch nicht vorkommen, ist diese Theorie schon l~nge Ms unhaltbar ~ufgegeben 
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worden. Selbst wenn man die MSglichkeit einer fetalen Entzfindung annimmt, 
miil3ten die dadm'eh hervorgerufenen Ver~nderungen so schwerwiegend sein, dal~ 
sie mit einer annaherad normalen Weiterentwieklung des Herzens oder dem 
Leben des Fetus als ganzen wohl unvereinbar w~ren. Die Falle, die yon RAVC~- 
~vss als Hemmungsmil3bildungen aufgefaBt werden, sollen durch iiberm~Siges 
Waehstum der Atrioventrieularlippen (Endokardkissen) entstehen. ~ach dieser 
an sieh einfachen und einleuchtenden Ansicht mfiltten die Atresie oder das Fehlen 
eines der venSsen Ostien fiir Tricuspidalis und Mitralls etwa die gleiche I-I~ufigkeit 
aufweisen, was jedoch keineswegs der Fall ist. 

2. Die yon VIE~Om)T (Literatur bei HACKE~SELL~R) fi~r die Atresie der 
Tricuspidalis zuerst vertretene Ansicht besagt, da$ dureh Reehtsabweiehung des 
herabwaehsenden Septum primum der Vorh5fe das Atrioventrieularostium nicht 
in der Mitre in der Gegend der vereinigten vorderen und hinteren Endokardkissen 
halbiert, sondern zur G/~nze der tinken Sei~ zugeteilt wird. Dagegen wird yon 
SCRIBA eingewendet, dal] as Falle yon fehlerhafter Verlaufsrichtung des Vorhof- 
septum gibt, ohne daS eine Atresie der venSsen Ostien eintritt. Ferner wird ein- 
gewendet, daS in vielen Atresiefallen keine fehlerhafte Verlaufsriehtung des Septum 
atriorum vorhanden sei. Das MiSverhaltnis in der GrSSe beider VorhSfe soil 
nach SC~IBA nieht die Folge tier Septumdeviation sein. Ein dritter Einwand ist 
das Auftreten yon ausgedehnten Vorhofseptumdefekten an der Atrioventricular- 
grenze, oder die fast vollstandige Abwesenheit des Septum. Derartige rudimentare 
Septen sollen nach StRiA nicht imst~nde sein, eine Ostiumatresie herbeizufiihren. 

3. Von KiY~E wnrde erstmalig die Ansicht vertreten, dag die Atresie des 
Tricuspidalostium durch mangelhafte Rechtsverlagerung des Ostium atrioven- 
triculare commune anlaSlich der Drehung des Vorhofteils naeh reehts hinter den 
Kammerteil entsteht, weft dann das herabwaehsende Vorhofseptum das Foramen 
nieht in der Mitre sondern zu welt reehts trifft. 

4. BREDT (far die Tri.Atresie) und DOERR (flit die Mi-Atresie) vertraten die 
Auffassung, daS die Ursaehe der Atresie, die immer mit einer Unterentwicklung 
des gleiehseitigen Herzteiles einhergeht, eine verminderte Waehstumspotenz einer 
tterzantimere sei. Da die urspriinglieh paarige tterzanlage sieh erst spgter ver- 
einigt, hat jade Seite unabhangig yon der anderen ihre eigene Wachstumspotenz. 
Diese Ansieht last sieh auf die Tri-Atresie zuniiehst nicht uneingeschrankt an- 
wenden. In beiden Fallen (Mi- und Tri-Atresie) ist namlich in der Regel tier 
rechte Vorhof mehr oder weniger vergrSgert. Dies dtirfte bei tier Tri-Atresie, 
wenn diese Theorie stimmen soll, nieht der Fall sein. Eine Hypoplasie des rechten 
Vorhofes, wie dies beim linken bei der Mi-Atresie der Fall ist, wurde bei der Tri- 
Atresie bisher nieht beobachtet. Es ware allerdings mSglieh, dal~ der zunachst 
hypoplastisehe rechte Vorhof erst infolge der grogen funktionellen Beanspruehung 
sekundar ausgeweitet wird und die urspriingliehe Unterentwicklung dureh die 
Arbeitshypertrophie aufgehoben wird. 

5. Zu erwahnen ist noeh die Ansieh~ yon HOLDE~ und PICX, dag eine unvoll- 
standige Rotation des Kammerseptum fiir die Entstehung der Tri-Atresie verant- 
wortlieh sei. Die Kombination mit einer inkompletten Torsion des Bulbusseptums 
soll dann zusatzlieh zur Transposition der grol~en GefaSe fiihren. S])ITZER fiihrt 
die Transposition auf cine Detorsion der bereits normal torquierten Septen zuriick, 
wobei dann bei geniigend langer Dauer der Detorsion dutch Hypertrophie der 
hinteren Septumleiste und der vorderen Trieuspidalisleiste eine Tri-Atresie ein- 
treten soll. Ob dies auch auf die Mi-Atresie anwendbar ist, bleibt fraglieh. 

W e n n  m a n  also alle diese Hypothesen  zusammen betrachtet ,  kommt  
man  zu der Erkenn tn i s ,  dab jede zum Teil zutreffen ](ann. Die grof~e 
Kompliz ier thei t  der Herzentwicklung er laubt  den Schlu$, dal~ sicher 
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ein komplexes Geschehen vorliegt, bei dem einmal die eine, einmal die 
andere Ursaehe fiihrend ist. Sonst mii~te ein einziger Fall als Para- 
digma in allen Einzelheiten ffir a]le tibrigen Go]tung haben, was nicht 
zutrifft. Nur das Endergebnis bleibt im wesentlichen gleieh. 

POLITZE~ (laut miindlicher Mitteilung) ist der Ansicht, dab die 
Deviation des Vorhofseptum bei der Entstehung der Ostiumatresie der 
Angelpunkt der weiteren Vorg~nge ist. Die dann fo]gende Unterent- 
wicklung der betreffenden Herzseite ist eine ]ogische Folge der Septum- 
abweichung, dutch die fl~iihzeitig eine Seite funktionell auf ein I%ben- 
ge]eise gesehoben wird. Dies deckt sich rnit der eigenen Auffassung. 
Eine gleichzeitig bestehende Schwi*ehe in der Wachstumspotenz der 
rechten oder ]inken Herzantimere, wie sic yon BREDT und D O E ~  
postu]iert wird, kSnnte einen mehr odor minder grol~en Einflul~ aus- 
fiben. Man kSnnte auch annehmen, dal~ diese zuni*chst latente Schwiiche 
info]ge der funktione]len Benachteiligung manifest wird. Dies wiirde 
aueh die verschieden stark in Erscheinung tretende t typoplasie des 
betreffenden tterzteils erklg, ren, die bei Vorhandensein einer prim/*ren 
Wachstumsschwi*che bis zu Aplasie einzelner Tei]e ffihrt. 

Beziiglieh des Einwandes yon SCmBA gegen die urs~tchliche Rolle 
der Vorhofseptumdeviation bei grol~en Defekten im unteren Anteil ist 
zu sagen : 

1. Bei allen 64 l~l len yon Tri-Atresie t reten grol~e subtotale Defekte 
(und nut  solche kommen in Frage) nur 5real anti I m  eigenen Fall wie 
auch bei den iibrigen sind diese rudiment~ren Septen als niedrige ha]b- 
mondfSrmige Falten moist vorne unten, also an der Vorhof-Kammer- 
grenze vorhanden. Bei 32 F~llen yon Mi-Atresie findet sich dieser 
Befund nur einma]. Ein vol]st~ndiges Fehlen jeder Spur einer Sep- 
tierung der VorhSfe wird in keinem Fall erw~hnt. 

2. Man kann nicht sagen, zu welchem Zeitpunkt  diese groBen Septum- 
defekte auftreten. Wahrsehein]ieh ist, dal~ sie sieh erst spgter entwiekeln, 
zu einem Zeitpunkt  also, werm das Schicksal der venSsen Ostien bereits 
entschieden ist. 

Auch der EinfluB eines iibermgl~igen Wachstums der Atrioventricu]ar- 
lippen (I~AuCRFUSS) als Ursaehe eines Versehlusses eines der venSsen 
Ostien erledigt sich yon selbst, denn es ist h5chst unwahrscheinlich, dal~ 
gerade die Endothelkissen wnchern sollten, wenn die betreffende Iterz- 
hglfte entweder aus primiirer Wachstumsschwgche odor infolge sekun- 
dgrer Funktionsverminderung hypoplastisch wird. 

Dal~ die Transposition der grol3en Gefgol~e bei den Fii]len yon Atresie 
der venSsen Ostien in nur 26 bzw. 32,4:% der Fgl]e vorhanden war, 
beweist, dal~ dieses Geschehen nicht ursgeh]ich mit  dem ersteren ge- 
koppelt  ist. Die Ausbi]dung der Transposition fiillt ja auch in eine 
wesent]ich spi~tere Entwicklungsphase und h/ingt nur veto Verhalten 
des Bu]busseptum ab. 
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Z u s a m m e n i a s s u n g .  

1. J e  e in  e igener  F a l l  v o n  At re s i e  des  l i nken  u n d  r e c h t e n  ven6sen  

O s t i u m  des H e r z e n s  wi rd  ausf f ih r l i eh  besehr i eben .  

2. I n  e inem U b e r b l i e k  f iber  die  b i she r  m i t g e t e i l t e n  F~l le  aus  der  

W e l t l i t e r a t u r  w e r d e n  die  C h a r a k t e r i s t i k a  ih re r  t t ~ u f i g k e i t  n a e h  ana ly -  

s ie r t  u n d  zah lenmgl? ig  da rges t e l l t .  

3. Z u r  Genese  w e r d e n  d ie  b i she r  v e r t r e t e n e n  T h e o r i e n  ku rz  e r l g u t e r t  

u n d  die  e igene  Auf fas sung ,  ges t i i t z t  auf  POLITZER, wiede rgegeben .  Das  

p r i m u m  m o v e n s  i s t  n a e h  nnse r e r  A n s i e h t  d ie  D e v i a t i o n  des Vorhof-  

s e p t u m s  m i t  s e k u n d g r e m  Zur i i ekb l e iben  der  e n t s p r e e h e n d e n  t I e r z se i t e  

info lge  f u n k t i o n e l l e r  B e e i n t r g e h t i g u n g .  E i n e  g le iehze i t ig  v o r h a n d e n e  

W a e h s t u m s s e h w / i e h e  i m  S inne  y o n  B~EDT u n d  D o n n a  k a n n  die  U n t e r -  

e n t w i e k l u n g  e n t s p r e e h e n d  bee in f lussen  d .h .  sie m e h r  oder  wen ige r  

v e r s t g r k e n .  
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