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~ Die Seltenheit des angeborenen Fehlens eines der beiden vendsen
Ostien des Herzens berechtigt zur Mitteilung eines jeden einschligigen
Falles. Ferner wird mit steigender Zahl der Beschreibungen vielleicht
ein weiterer Beitrag zur Aufklirung der immer noch umstrittenen for-
malen Genese der isolierten oder kombinierten angeborenen Herzfehler

geliefert.
Beschreibung der eigenen Fiillel.

Fall 1. Gerhard U., geboren am 14. 2. 54 im 9. Lunarmonat als 6. Kind einer
gesunden Mutter, die auch wihrend der Schwangerschaft keinerlei Erkrankung
durchgemacht hatte. Von den 5 anderen Kindern leben 4 und sind gesund, eines
starb als Frithgeburt.

Aus der Epikrise der Frithgeburtenabteilung (Kinderklinik Wien-Glanzing)
ist zu entnehmen, daf réntgenologisch von Anfang an eine starke Vergroflerung
des Herzschattens nach allen Richtungen bestand. Uber dem ganzen Herzen war
ein lautes systolisches Gerdusch zu héren. Dyspnce mit Cyanose trat nur bei
Anstrengungen auf. In den ersten 2 Lebensmonaten gedieh das Kind bei Sonden-
fittterung gut, dann trat ein fortschreitender Verfall auf. Am 5. 5. 54 wurde das
Kind an der Kinderabteilung der obengenannten Anstalt aufgenommen, wo es
am Tage darauf unter zunehmender Cyanose im Alter von 11 Wochen verstarb.

Die Sektion ergab an den iibrigen Organen keinen pathologischen Befund,
abgesehen von Stauungsblutungen in den serdsen Hauten.

Beschreibung des Herzens. Von aullen fallt zunichst die starke Erweiterung
des Vorhofteiles auf, die besonders in der Ansicht von hinten deutlich ist. Die
Herzspitze ist stumpf, ein Suleus interventricularis ist nur angedeutet und stark
nach rechts verschoben (Abb. 1).

Der Vorhofteil. Fast kompletter Defekt der Vorhofscheidewan({, die nur durch
zwel niedrige halbmondférmige Endokardfalten hinten oben und vorne unten
angedeutet wird. Dadurch entsteht ein gemeinsamer Vorhof, der in eine groBere
rechte und in eine kleinere linke Abteilung zerfallt, In der rechten Abteilung
miinden die untere Hohlvene und die rechten Lungenvenen. Von oben fritt an
normaler Stelle die obere Hohlvene ein, die enger als gewohnlich ist (Abb. 1). Eine

1 Fiir die freundliche Uberlassung der Krankengeschichten beider Falle bin
ich der Kinderabteilung der obengenannten Anstalt (Vorstand: Dr. W. LESicANG)
zu Dank verpflichtet. — Beide Fille 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 gleichem Kaliber wie die rechte tritt von
auflen gesehen scheinbar in die linke Vorhofseite neben dem Herzohr ein, in Wirk-
lichkeit verlauft sie jedoch nach rechts waagerecht in der Vorhofwand und miindet
in die rechte Vorhofabteilung knapp rechts des angedeuteten Vorhofseptum neben
der unteren Hohlvene (Abb.2). In die linke, kleinere Vorhofabteilung miinden
nur die linken Lungenvenen.

Der Kammerteil. Der linke hypertrophierte und dilatierte Ventrikel nimmt
fast den gesamten Kammerteil ein und bildet die Herzspitze. Ein von Muskulatur
allseits begrenzter runder Defekt von
15 mm Durchmesser im oberen Teil
des Septum ventriculorum fithrt in
die rudimentéire rechte Kammer, von
der nur der Ausflufteil vorhanden
ist (Abb. 3). Aus ihm geht die A.
pulmonalis  hervor, die 3 Taschen-

Abb. 1. Fall 1, halbschematisch. An- Abb. 2. Fall 1, Originalprdparat. Ansicht
sicht von wvorne. I V. cava superior von hinten.” Vorhot und linke Kammer
dextra; 2 V. cava superior sinistra per- eréffnet. Links im Bild die quergetroffene
sistens; 3 Arcus aortae; £ A. pulmonalis; linke obere Hohlvene, die rechts knapp
5 A. anonyma; 6 A. carotis communis neben der unteren Hohlvene in die rechte
sinistra; 7 A. subclavia sinistra; 8§ Ductus Vorhofabteilung einmindet. In der Mitte
arteriosus; 9 linkes Herzohr; 10 rechtes des Bildes der grofle Xammerseptum-
Herzohr; 11 V. subclavia sinistra. defekt.

klappen besitzt, die etwas verdickt sind. Sie verlauft links von der Aorta und
ist etwas enger als diese. Ein Hinflufiteil der rechten Kammer fehlt, da eine
komplette Atresie des Ostium venosum dextrum besteht. An seiner Stelle findet
sich rechts unterhalb der Pulmonalklappen ein kleines Gritbchen mit binde-
gewebigem Grund (Abb. 3). Das Mitralostium ist weit und besitzt einen normalen
Klappenapparat. 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.

Zusammenfassung der Anomalien. Atresie des Ostium venosum
dextrum, Hypoplasie der rechten Kammer, oberer groBer Kammer-
septumdefekt, fast kompletter Vorhofseptumdefekt, offener Ductus
arteriosus und Persistenz der linken oberen Hohlvene.

Fall 2. Christine R., geboren am 25. 12. 54 als 2. Kind einer gesunden Mutter,
bei der wihrend der Schwangerschaft keine Erkrankung bestand. Das 1. Kind
lebt und ist gesund.

Virchows Arch. Bd. 327, 33a
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Nach der Spontangeburt mit einmaliger Nabelschnurumschlingung schrie das
Kind kriftig, war aber cyanotisch. Geburtsgewicht 3150 g, Lénge 49 em. 30 Std
nach der Geburt starke Cyanose, die sich nach Verabreichung von Kreislaufmitteln
besserte. Nach 10 min ein neuerlicher Anfall, der ebenfalls beherrscht werden
konnte. Nach Transfericrung auf die Kinderabteilung bestand langsame ober-
flachliche Atmung und Cyanose der Lippen. Uber dem Herzen waren keine ab-
normen Gerdusche horbar. Am 27.12. 54 Tod unter zunehmender Cyanose im
Alter von 2 Tagen und 8 Std.

Bei der Sektion wurden abgesehen von den Befunden am Herzen und an der
Lunge folgende Verinderungen gefunden: Ein 5 mm langer RiB im oberen Blatt

Abb. 4. Fall 2, schematische Zeich-
nung. Ansicht von vorne. 4.d. Aorta
descendens; r.Vh. rechter Vorhof;
A.p.d. A, pulmonalis dextra; 4.p.s.
A. pulmonalis sinistra; V.c.s. V. cava
Abb. 3. Fall 1, Originalprdparat. Ansicht von superior; A4.c.c.s. A. carotis communis
vorne. Die Kkleine rechte Kammer und der sinistra; 4.s.s. A.subclavia sinistra.
Anfangsteil der A. pulmonalis eroffnet. Zwischen Zwischen rechtem Vorhof und A.
oberem Rand des Kammergseptumdefektes und pulmonalis die hypoplastische Aorta
der A. pulmonalis das atretische Tricuspidal- ascendens. Unterhalb der linken
ostium als kleines Griibchen sichtbar. Links im Pulmonalarterie das Kkleine linke
Bild die erweiterte rechte Vorhofabteilung. Herzohr.

des linken Tentorium cerebelli mit mafligem Blutaustritt in die Umgebung. Im
linken Schilddriisenlappen eine taubeneigroBe kongenitale Cyste, die mit klarer
Flussigkeit erfiillt war. Die iibrigen Organe ohne Besonderheiten.

Beschreibung des Herzens. AuBerlich ist der Kammerteil groBer als gewshnlich
und stark erweitert, eine Herzspitze kann nicht mit Sicherheit nachgewiesen werden.
Ein Sulcus interventricularis fehlt vollkommen (Abb. 4).

Der Vorhofteil. Der rechte Vorhof ist .erweitert und gegeniiber dem linken
mindestens 5mal so groB. Dieser errcicht etwa die GroBe einer Kirsche und be-
sitzt ein verhaltnismaBig gut entwickeltes kleines Herzohr. Das Foramen ovale
ist offen und fir eine dicke Stricknadel bequem durchgingig. In den rechten
muskelstarken Vorhof mimden regelrecht die beiden Hohlvenen, In den linken
Vorhof miinden die Lungenvenen beider Seiten (Abb. 5).

Der Kammerteil. Es ist nur eine einheitliche Kammer vorhanden, ein mus-
kuldres Septum fehlt vollstindig. Auch in der Wand des im basalen Teil muskel-
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starken Ventrikels findet sich keine Spur einer linken Kammer. An der Stelle
des Ostium venosum sinistrum findet 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 Taschen-
klappen (Abb. 5). Sie entldBt oberhalb der Klappen waagerecht nach rechts und
links je einen Hauptast fiir die Lunge und geht dann in einem sehr weiten Ductus
arteriosus in den Aortenbogen iiber, von dem rechts vom Ductus in normaler
Reihenfolge die grofien Hals- und
Kopfarterien entspringen. Der
Aortenbogen wird dann rechts von
der A. anonyma sehr eng und geht
in die hochgradig hypoplastische
Aorta ascendens iiber. Zwischen
rechtem Herzohr und A. pulmonalis
erfolgt noch einmal eine ampul-
lenartige Erweiterung entsprechend
den Sinus Valsalvae von etwa
KirschkerngrofBe. Die Aorta endet
dann unvermittelt blind. In der
erwihnten Ampulle findet sich
keine Andeutung von Taschen-
klappen. Dort entspringen nach
rechts und links zwei starke
Coronararterien, die zunichst nor-
malen Verlauf zeigen und die ihr
Blut also riicklaufig tiber den
Aortenbogen erhalten. Im basalen
Teil der vorderen Kammerfliche
anastomosieren beide Hauptaste
breit miteinander (Abb. 4). Es
besteht kein normal.a,usgebll'deter Abb. 5. Das Herz-Lungenpréparat im Original
Ramus descendens, vielmehr finden Eroffnung der Vorhéfe und der gemeinsamen
sich mehrere kurze absteigende  Kammer. Rechts im Bild der rudimentére linke,
Aste, die von der rechten und links davon der groBe rechte Vorhof,
linken Coronararterie auf die vor-

dere und seitliche Fliche der Kammer abgegeben werden. Ein ahnliches Ver-
halten zeigt sich auf der Hinterseite der Kammer, nur fehlt hier eine gréfiere
Anastomose zwischen beiden Kranzarterienstammen.

Die Aorta descendens verliuft nach dem Eintritt des Ductus arteriosus in
normaler Linkslage abwirts und gibt in Hoéhe des rechten Vorhofes einen starken
Ast ab, der die Seite wechselt und in den medialen und kranialen Teil des rechten
Oberlappens der Lunge eintritt.

Im Bereich der Lunge finden’sich noch folgende Anomalien: Es fehlt ein eigent-
licher rechter Stammbronchus. Im Bereich der Trachealbifurkation entspringen
der rechte Ober- und Unterlappenhauptbronchus zwar mit einem ganz kurzen
gemeinsamen Stamm, dessen Lénge jedoch nur 2 mm betragt. Ferner fehlt rechts
cin eigener Mittellappen. Die linke Lunge zeigt iiberhaupt keine Lappung.

Zusammenfassung der Anomalien: Atresie des Ostium venosum
sinistrum und der Aorta, Hypoplasie der Aorta ascendens, Fehlen des
Septum musculare, Aplasie der linken Kammer, offenes Foramen ovale,
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Hypoplasie des linken Vorhofes, offener Ductus arteriosus, anomaler
Aortenast zur rechten Lunge, Anomalie der groBen Bronchen und un-
vollstindige Lappung der Lungen.

Analyse der fritheren Fille.
L. Tricuspidalatresie (Tri).

Nachdem von Hackexserrwer 1951 90 Félle von Tri zusammen-
gestellt worden waren, in denen auch seine 3 eigenen inbegriffen sind,
konnte ich bis heute weitere 39 Falle auffinden, darunter einige die vor
1951 beschrieben wurden und in denen der eigene Fall enthalten ist.
Insgesamt sind es also 129 Falle. Trotz dieser relativ groBen Zahl
stellt diese MiB3bildung immer noch ein seltenes Vorkommnis dar. Als
Beispiel dafiir sei erwihnt, daBi Crawsox bei Sichtung von 15597 Ob-
duktionen 141 kongenitale Herzfehler fand, unter denen nur 1 Fall
von Tri war.

Von der Gesamtzahl der mir zugénglichen Beschreibungen eigneten
sich 64 (inklusive der eigene Fall) fiir eine genaue Analyse. Die iibrigen
stammen zum groBten Teil aus der Zeit vor der Jahrhundertwende und
sind nicht ausreichend beschrieben  (bei HACKENSELLNER 26 derartige
Fille). Von den von mir aufgefundenen Fillen aus der neuen und
neuesten Zeit konnte ein Teil nur namentlich registriert werden,
da die diesbeziglichen Originalarbeiten nicht zu erhalten waren.

Die wesentlichsten Merkmale der 64 analysierten Fille sollen im
folgenden nach prozentueller Haufigkeit aufgefithrt werden, da eine
komplette tabellarische Ubersicht zu geben, aus Raumgriinden nicht
moglich ist.

A. Alter und Geschlecht. In 62 Fallen war das Alter bekannt. Das
héchste erreichte Lebensalter betrug 56 Jahre (Fall HEpIiNGER 1915).
Dieser Fall ist jedoch als Raritdt zu betrachten und mufl bei einer
allgemeinen Beurteilung ausgeschieden werden.

Von den tibrigen standen 25,8% im Alter von 1—21 Jahren mit einer
Geschlechtsverteilung 3: §=2,5:1, 56,4% im Alter von 1 Monat bis
1 Jahr mit einer Geschlechtsverteilung 3: =1,2:1 und 17,7% im
Alter unter einem Monat mit einer Geschlechtsverteilung 3: 2=10,6:1.

Man sieht, daf3 der Anteil des weiblichen Geschlechtes mit der Ver-
schlechterung der Lebenserwartung zunimmt.

B. Charakteristische Verdnderungen. Bei Betrachtung des Herzens
von auBlen fillt die VergroBerung der linken Kammer und die Er-
weiterung des rechten Vorhofes, vor allem seines Herzohres auf.

In den 64 Fillen fand sich:

Erweiterung des rechten Vorhofes in 78,1%,
VergroBerung der linken Kammer  in 90,6%.
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Ein weiteres filhrendes Merkmal der Herzen mit Tri ist die Unter-

entwicklung oder das génzliche Fehlen der rechten Kammer.
Hypoplasie der rechten Kammer bestand in 87,5%,
Aplasie der rechten Kammer bestand in 7,8%.
Die Defekte im Bereiche der Vorhofscheidewand verteilten sich wie
folgt:
Offenes Foramen ovale in 59,4%,
sonstige Defekte verschiedener Grofle  in 35,9%,
wobei in 3 Fallen diese Defekte zusétzlich zum Foramen ovale bestanden.
Rudimentéres Vorhofseptum bestand  in 9,4%.

Im Fall WrtuscHINSKI (1927) war keine direkte Verbindung zwischen
den Vorhdfen vorhanden. Ein Ubertritt des Blutes aus dem groBen
Kreislauf in die Kammer war nur iiber den Weg einer in den linken
Vorhof miindenden persistierenden linken oberen Hohlvene auf dem
Wege der V. jugularis transversa moglich. 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%.

Im Bereich der grofen Gefife fand sich

Hypoplasie der A. pulmonalis  in 28%,
Atresie in 10,9%,
Conusstenose inl17,2%.

Bs 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 dafl eine deutliche Verengung vorliegt. Bei der Hypoplasie
sind nicht nur der Conus sondern auch die Pulmonalis gleichméfig
eng. Die Pulmonalis besitzt dann sehr oft auch nur 2 Taschenklappen.
Es wire besser, die Conusstenose von der Hypoplasie zu trennen und
als Erscheinung fir sich zu registrieren.

Bei der Beurteilung der Haufigkeit der Tramsposition der groBen
GefaBe steht ein groBeres Material zur Verfigung, da auch in vielen
sonst mangelhaft beschriebenen Fillen das Vorliegen oder Fehlen der
Transposition ausdriicklich erwdhnt wird. Es ergibt sich daher fir die
Transposition folgendes Bild:

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

Ein Vergleich mit der Aufstellung von HACKENSELLNER ergibt,
daB sich seit 1951 der Anteil der Fille mit Transposition deutlich
vermindert hat (bei HACKENSELLNER 32,3% mit und 67,7% okne
Transposition).
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Betrachten wir nun das Durchschnitisalter, so ergibt sich (mit Aus-
schlufl des Falles HEDINGER):
Durchschnittliches Lebensalter ohne Transposition 1,5 Jahre,
mit Transposition 2,75 Jahre.
Der offene Ductus arteriosus wurde in 51,5% der Fille gefunden.

11. Mitralatresie (Mi).

Diese MiBbildung tritt wesentlich seltener auf. In der letzten
grofleren Zusammenstellung von Le Roy BrocRmax (1950) werden ins-
gesamt 48 Fille zitiert. Inzwischen konnte ich noch weitere 15 Fille
auffinden. Der bei L Roy BRockMAN mitgerechnete Fall von Woop
mul} ausgeschieden werden, weil er unter die angeborenen Mitralstenosen
fallt. Es ergeben sich daher insgesamt 62 Félle von Mi. Von diesen
sind aus den schon oben erwihnten Griinden nur 32 Fille fiir eine
Analyse geeignet. Zur besseren Beurteilung der Alters- und Geschlechts-
verhéltnisse und der vorkommenden Anomalien soll auch hier eine
kurze zahlenmiBige Ubersicht gegeben werden.

A. Alter und Geschlecht. Das Alter war in 31 Fillen bekannt. Das
héchste erreichte Lebensalter betrug 9 Jahre (Gras, 1867). Der Patient
war ménnlichen Geschlechtes.

5 Patienten starben im 1. Lebengjahr, davon 3 weibliche und 2 ménn-
liche Kinder. Die grofite Gruppe von 23 Patienten kam tiber ein Alter
von 14 Tagen nicht hinaus. Soweit das Geschlecht angegeben war,
konnten 10 weibliche und 9 minnliche Individuen gezédhlt werden.
Auch hier muB wohl der erwiihnte Fall von GLAs als einmalige Raritét
betrachtet werden, da alle iibrigen ein Alter erreichten, das weit unter
9 Jahren lag. Eine geschlechtsmiiBige Bindung wie bei der Tri besteht
hier weder in der 1. noch in der 2. Altersgruppe, dafir ist das Material
noch zu klein.

B. Charakteristische Veriinderangen. Die schon duBlerlich erkennbare
VergroBerung des rechten und die Kleinheit des linken Vorhofes in
Verbindung mit der vergroBerten rechten Kammer driickt sich zahlen-
milig wie folgt aus:

Vergroferung des rechten Vorhofes in 87,5%,
rudimentidre Entwicklung des linken Vorhofes in 83,9%,
Vergrofierung der rechten Kammer in 100%,
Hypoplasie der linken Kammer in 56,2%,
Aplasie der linken Kammer in 40,6%.

Nur in einem Fall (VoLBEDING) wird dieser Befund nicht erwéhnt.
Es handelte sich um eine Totgeburt.
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Die Defekie der Vorhofscheidewand verteilen sich wie folgt:
Offenes Foramen ovale in 75%,
sonstige Defekte in 18,7%.

Nur einmal wird der subtotale Defekt der Vorhofscheidewand an-

gegeben.

Die Defekte der Kammerscheidewand zeigten folgendes Verhalten:
Partieller Defekt, fast ausschlieflich subaortal in 43,7%,
totaler Defekt in 40,6%.

In 5 Fallen fehlte jede Verbindung zwischen den Kammern. In

3 Fillen bestand eine Atresie des Aortenostium; der linke, sehr kleine
Ventrikel war ein Blindsack ohne Funktion. Die Blutversorgung des
grofen und kleinen Kreislaufes erfolgte durch die A. pulmonalis allein
(Pseudotruncus arteriosus communis), durch den weit offenen Ductus
arteriosus. Diese Tatsache ist in 2 Fillen nicht ausdriicklich erwihnt,
muf} aber nach der Lage der Dinge als bestehend angenommen werden.

Im Bereich der groflen Gefdfie wurde
Stenose der Aorta in 28,1%

der Fille gefunden, davon in einem Fall verbunden mit Ostiumatresie
der Aorta.

Gesamtzahl der Atresien des Aortenostium 25%,

Hypoplasie der Aorta in 28,1%,

Hypoplasie der Aorta kombiniert mit Ostiumatresie in 12,5%.

Zur Beurteilung der Transposition der groBen Gefdfle standen 37 Fille
zur Verfigung. Davon war in 32,4% die Transposition vorhanden.
Auch hier findet man eine betrichtliche Abnahme in der Hiufigkeit,
die bei Lz Roy BROCKMAN noch mit 42,56% angegeben wird.

Unter Ausschlufl des Falles von Gras betrug die durchschnittliche
Lebensdauver der Kinder mit Transposition 75 Tage, gegeniiber 29 Tagen
in den Fillen ohne Transposition.

Der offene Ductus arteriosus wurde in 68,7% der Fille beobachtet.

Bemerkungen zur Genese.

Schon seit der Veroffentlichung der ersten Fille wird die Genese
der Atresien der vendsen Ostien lebhaft diskutiert, ohne daB bisher
ein schliissiger Beweis fiir die eine oder andere Theorie erbracht werden
konnte. Im Laufe der Zeit kristallisierten sich mehrere Entstehungs-
moglichkeiten heraus, die wechselweise Befiirwortung oder Ablehnung
erfuhren.

1. Die &lteste, von RavcHFUSS (5. bei HACKENSELLNER) vertretene Ansicht
nimmt fiir die Mehrzahl der Atresien eine fetale Endokarditis als Ursache an.
Da jedoch in einem so frithen Entwicklungsstadium entziindliche Reaktionen
praktisch nicht vorkommen, ist diese Theorie schon lange als unhaltbar aufgegeben
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worden. Selbst wenn man die Moglichkeit einer fetalen Entziindung annimmt,
miiiten die dadurch hervorgerufenen Verdnderungen so schwerwiegend sein, daf}
sie mit einer anndhernd normalen Weiterentwicklung des Herzens oder dem
Leben des Fetus als ganzen wohl unvereinbar wiren. Die Fille, die von Ravch-
russ als Hemmungsmifbildungen aufgefaBt werden, sollen durch ibermaBiges
Wachstum der Atrioventricularlippen (Endokardkissen) entstehen. Nach dieser
an sich einfachen und einleuchtenden Ansicht miiBten die Atresie oder das Fehlen
eines der venosen Ostien fiir Tricuspidalis und Mitralis etwa die gleiche Haufigkeit
aufweisen, was jedoch keineswegs der Fall ist.

2. Die von VierorpT (Literatur bei HAokENsELLNER) fiir die Atresie der
Tricuspidalis zuerst vertretene Ansicht besagt, daB durch Rechtsabweichung des
herabwachsenden Septum primum der Vorhéfe das Atrioventricularostium nicht
in der Mitte in der Gegend der vereinigten vorderen und hinteren Endokardkissen
halbjert, sondern zur Génze der linken Seite zugeteilt wird. Dagegen wird von
SoriBa eingewendet, daf es Fille von fehlerhafter Verlaufsrichtung des Vorhof-
septum gibt, ohne dall eine Atresie der vendsen Ostien eintritt. Ferner wird ein-
gewendet, daB in vielen Atresiefillen keine fehlerhafte Verlaufsrichtung des Septum
atriorum vorhanden sei. Das Miliverhédltnis in der GriBe beider Vorhofe soll
nach ScriBa nicht die Folge der Septumdeviation sein, Ein dritter Einwand ist
das Auftreten von ausgedehnten Vorhofseptumdefekten an der Atrioventricular-
grenze, oder die fast vollstindige Abwesenheit des Septum. Derartige rudimentire
Septen sollen nach ScrrBA nicht imstande sein, eine Ostiumatresie herbeizufithren,

3. Von KUBNE wurde erstmalig die Ansicht vertreten, daf die Atresie des
Tricuspidalostium durch mangelhafte Rechtsverlagerung des Ostium atrioven-
triculare commune anliaflich der Drehung des Vorhofteils nach rechts hinter den
Kammerteil entsteht, weil dann das herabwachsende Vorhofseptum das Foramen
nicht in der Mitte sondern zu weit rechts trifft.

4. BrepT (fur die Tri-Atresie) und DoErr (fiir die Mi-Atresie) vertraten die
Auffassung, daB die Ursache der Atresie, die immer mit einer Unterentwicklung
des gleichseitigen Herzteiles einhergeht, eine verminderte Wachstumspotenz einer
Herzantimere sei. Da die urspriinglich paarige Herzanlage sich erst spiter ver-
einigt, hat jede Seite unabhingig von der anderen ihre eigene Wachstumspotenz.
Diese Ansicht 1aBt sich auf die Tri-Atresie zunéichst nicht uneingeschrinkt an-
wenden. In beiden Fallen (Mi- und Tri-Atresie) ist némlich in der Regel der
rechte Vorhof mehr oder weniger vergréBert. Dies diirfte bei der Tri-Atresie,
wenn diese Theorie stimmen soll, nicht der Fall sein. Kine Hypoplasie des rechten
Vorhofes, wie dies beim linken bei der Mi-Atresie der Fall ist, wurde bei der Tri-
Atresie bisher nicht beobachtet. Es wire allerdings méglich, daf der zunichst
hypoplastische rechte Vorhof erst infolge der grofien funktionellen Beanspruchung
sekundir ausgeweitet wird und die urspriingliche Unterentwicklung durch die
Arbeitshypertrophie aufgebhoben wird.

5. Zu erwihnen ist noch die Ansicht von HorpEr und Pick, dafl eine unvoll-
stindige Rotation des Kammerseptum fir die Entstehung der Tri-Atresie verant-
wortlich sei. Die Kombination mit einer inkompletten Torsion des Bulbusseptums
soll dann zusétzlich zur Transposition der groflen GefiBe fithren. Sprrzer fithrt
die Transposition auf eine Detorsion der bereits normal torquierten Septen zuriick,
wobei dann bei geniigend langer Dauer der Detorsion durch Hypertrophie der
hinteren Septumleiste und der vorderen Tricuspidalisleiste eine Tri-Atresie ein-
treten soll. Ob dies auch auf die Mi-Atresie anwendbar ist, bleibt fraglich.

Wenn man also alle diese Hypothesen zusammen betrachtet, kommst
man zu der Erkenntnis, daB jede zum Teil zutreffen kann. Die groBe
Kompliziertheit der Herzentwicklung erlaubt den SchluB, daB sicher
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ein komplexes Geschehen vorliegt, bei dem einmal die eine, einmal die
andere Ursache fithrend ist. Sonst miiite ein einziger Fall als Para-
digma in allen Einzelheiten fiir alle iibrigen Geltung haben, was nicht
zutrifft. Nur das Endergebnis bleibt im wesentlichen gleich.

Porrrzer (laut miindlicher Mitteilung) ist der Ansicht, dal} die
Deviation des Vorhofseptum bei der Entstehung der Ostiumatresie der
Angelpunkt der weiteren Vorginge ist. Die dann folgende Unterent-
wicklung der betreffenden Herzseite ist eine logische Folge der Septum-
abweichung, durch die frithzeitig eine Seite funktionell auf ein Neben-
geleise geschoben wird. Dies deckt sich mit der eigenen Auffassung.
Eine gleichzeitig bestehende Schwiche in der Wachstumspotenz der
rechten oder linken Herzantimere, wie sie von BrepT und Dorrr
postuliert wird, konnte einen mehr oder minder grofien Einflull aus-
itben. Man konnte auch annehmen, daf} diese zunichst latente Schwiiche
infolge der funktionellen Benachteiligung manifest wird. Dies wiirde
auch die verschieden stark in Erscheinung tretende Hypoplasie des
betreffenden Herzteils erkliren, die bei Vorhandensein einer priméren
Wachstumsschwiiche bis zu Aplasie einzelner Teile fiihrt.

Beziiglich des Einwandes von ScriBa gegen die ursichliche Rolle
der Vorhofseptumdeviation bei groBen Defekten im unteren Anteil ist
Zu sagen:

1. Bei allen 64 Fiallen von Tri-Atresie treten groBe subtotale Defekte
(und nur solche kommen in Frage) nur 5mal auf. Im eigenen Fall wie
auch bei den iibrigen sind diese rudimentéren Septen als niedrige halb-
mondférmige Falten meist vorne unten, also an der Vorhof-Kammer-
grenze vorhanden. Bei 32 Fillen von Mi-Atresie findet sich dieser
Befund nur einmal. Ein vollstéindiges Fehlen jeder Spur einer Sep-
tierung der Vorhéfe wird in keinem Fall erwihnt.

2. Man kann nicht sagen, zu welchem Zeitpunkt diese groBen Septum-
defekte auftreten. Wahrscheinlich ist, daB sie sich erst spiter entwickeln,
zu einem Zeitpunkt also, wenn das Schicksal der vendsen Ostien bereits
entschieden ist.

Auch der EinfluB eines iiberméfBigen Wachstums der Atrioventricular-
lippen (Ravcmruss) als Ursache eines Verschlusses eines der vendsen
Ostien erledigt sich von selbst, denn es ist héchst unwahrscheinlich, dafl
gerade die Endothelkissen wuchern sollten, wenn die betreffende Herz-
hilfte entweder aus primérer Wachstumsschwiche oder infolge sekun-
dérer Funktionsverminderung hypoplastisch wird.

Daf} die Transposition der grofien Gefille bei den Fillen von Atresie
der venosen Ostien in nur 26 bzw. 32,4% der Fille vorhanden war,
beweist, daf dieses Geschehen nicht ursichlich mit dem ersteren ge-
koppelt ist. Die Ausbildung der Transposition fillt ja auch in eine
wesentlich spitere Entwicklungsphase und hiingt nur vom Verhalten
des Bulbusseptum ab.
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Zusammenfassung.

1. Je ein eigener Fall von Atresie des linken und rechten vendsen
Ostium des Herzens wird ausfiihrlich beschrieben.

2. Tn einem Uberblick iiber die bisher mitgeteilten Fille aus der
Weltliteratur werden die Charakteristika ihrer Haufigkeit nach analy-
siert und zahlenm#fBig dargestellt.

3. Zur Genese werden die bisher vertretenen Theorien kurz erliutert
und die eigene Auffassung, gestiitzt auf PoLiTzER, wiedergegeben. Das
primum movens ist nach unserer Ansicht die Deviation des Vorhof-
septums mit sekundirem Zuriickbleiben der entsprechenden Herzseite
infolge funktioneller Beeintréchtigung. Eine gleichzeitig vorhandene
Wachstumsschwiiche im Sinne von BREDT und Doxrr kann die Unter-
entwicklung entsprechend beeinflussen d.h. sie mehr oder weniger
verstirken. '
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