
Virchows Arehiv, Bd. 328, S. 391--420 (1956) 

Aus dem Pathologisehen Institut der Freien Universit~it Berlin 
(Direktor: Prof. Dr. W. ])OE~) 

tt~imodynamisehe Untersuchungen fiber die Entstehung 
der Millbildungen des arteriellen Herzendes 

Von 
KLAUS GOERTTLER 

Mit 11 Textabbfldungen, davon 2 f~rbigen 

(Eingegc~ngen am 21. November t955) 

A. Einleitung 
Zah!reiche Hypothesen und Theorien belasten die Deutung der 

Entstehung angeborener Fehlbildungen des arteriellen Herzendes. Um 
auf diesem Feld morphologischer Forschung eine konkrete Unterlage 
zu schaffen, wurde in frfiheren Arbeiten (1955a und b) zun~chst die 
Bedeutung der an der Formbildung betefligten Faktoren untersucht. 
Die entscheidende Rolle autochthon entstandener und einer eigenen 
Gesetzlichkeit unterliegender Endokardleisten oder -kissen konnte 
ebenso verneint werden, wie hg~modynamische Faktoren Ms zweitrangig 
eingeordnet wcrden muBten. Die Ergebnisse meiner DurchstrSmungs- 
versuche an Glasmodellen yon nicht miBgebildeten Herzanlagen ver- 
schiedener Entwieklungsstufen lassen sieh folgendermaBen zusammen- 
fassen: Die Form des muskul~ren Herzmantelrohres ist dutch asymme- 
trisehes Waehstum versehiedener Herzteile entstanden und bestimmt 
die Lage der BlutstrSme im embryonalen Herzen. Augere Form des 
Myoepikardmantels und h~modynamisehe Faktoren bieten die Voraus- 
setzung ftir die Ausbildung der Herzklappen, den Absehlul3 der Herz- 
kammerseptierung dureh das Septum membranaeeum und die regelrechte 
Trennung yon Aorta und Pulmonalarterie. Die Modelldurehstr6mung 
machte den gesetzmgA3igen Zusammenhang zwischen den einzelnen 
Faktoren sichtbar. 

Bei der recht schwierigen Herstellung unseptierter Glasmodelle fiel 
auf, dab ganz bestimmte, zun~chsg unbeabsichtigte Ab~nderungen der 
fiir jedes Stadium der Entwicklung typischen Form regelmiiNg zu 
Umgestaltungen des Strombfldes fiihrten. Eine fehlende ventrale 
Abwinkelung der sp~teren tterzkammerabschnitte gegeneinander liel3 
den ,,aortalen" Stromfaden nicht mehr dorsalwiirts den Pulmonalstrom 
nnterkreuzen, w/~hrend bei Verkleinerung des linken Kammertefles der 
Pulmonalstrom den Aortenstrom viel welter stromauhvgrts, teilweise 
sogar noch im linken Kammerabschnitt iiberkreuzte. Damit driingte 
sich der Vergle'ch dieser abnormen Stromformen mit dem Blutstrom- 
verlauf bei angeborenen Herzfehlbildungen auf. 



392 KLAus GOE~TTLER: 

Zugleich war auch der Ansatz fiir die Beantwortung der Frage nach 
den formMen Bedingungen ffir die Ausbildung einer abnormen tierz- 
form gegeben: Wenn der Myoepikardmantel sowohl den Blutstrom 
leitet, wie auch die Massierung yon EndokardmateriM an bestimmten 
Punkten ermSglicht, dann muB der feh]erhaften Ausbfldung yon vor- 
wiegend endokardiMen Septen, der veranderten Stellung der veniSsen 
und arteriellen Ostien und einer abnormen Lage der BlutstrSine - -  
erkennbar bei typisehen Herzfehlbildungen - -  eine vorausgehende 
Umformung des Myoepikardmantels zugrunde liegen, unter der yon mir 
als gegeben angesehenen VOraussetzung, dab ffir die abnorme tierz- 
gesta]tung gleiehe Prinzipien gelten wie ffir die regelrechte Entwicklung 
des tterzens. 

Eine direkte Ubertragung der am starren Glasmodell getroffenen 
Feststellungen auf das komplizierte MiBbfldungsgeschehen an einem 
lebenden Organ ist nur dann erlaubt, wenn stiehhMtige Grfinde genannt 
werden kSnnen: Als solche haben meines Erachtens zu gelten: 

1. W~hrend der Entwicklung einer typiseh gestalteten Herzanlage 
mfissen der gesamte Myoepikardmantel einheitlieh oder aber dessen 
einzelne Abschnitte getrennt ffir sich umformbar sein. 

2. Es werden gesetzm~Bige Beziehungen zwisehen Zei~punkt und 
Ausma~ der Umformungen, der Lage der veranderten Myoepikard- 
bezirke w~hrend der Herzentwicklung und genau definierbaren zuge- 
hSrigen MiSbildungen verlangt. 

3. Ein atypisehes Glasmodell muI~ relativ leicht und in einem 
Umformungsvorgang aus dem Modell einer friiheren Entwieklungsstufe 
der Herzanlage hersteUbar sein, ohne dab ein veranderter Stromverlauf 
durch Septierung erzwungen wurde. Es mfissen Beziehungen zu be- 
stimmten Herzfehlbildungen abzuleiten sein. 

Diese Art der induktiven Erschlie~ung eines unbekannten Ge- 
sehehens ist bereehtigt, wenn alle wesentlichen MiSbfldungen mit einem 
Minimum hypothetischen Aufwandes erkl~rt und mit bekannten Tat- 
sachen in ~Tbereinstimmung gebracht werden k61men. 

Im ersten Abschnitt dieses Aufsatzes werden die Voraussetzungen 
fiber die M6gliehkeiten und den Mechanismus der Umformung einer 
embryonalen tterzanlage w~hrend der Entwicldung an Hand bekannter 
Tatsaehen geprfift. Sie bilden die Grund]age ffir das Verst~ndnis der 
Durchstr6mungsversuche an abgewandelten G]asmodellen embryonaler 
Herzanlagen, woriiber im zweiten Abschnitt berichtet werden soll. 

B. Das Bildungsprinzip bei fehlerha?ter Herzgestalttmg 
�9 In den letzten Jahrzehnten hat sich, besonders unter dem Einflu~ 

der Untersuchungen yon Rovx  und SP~MA~, die Ansicht durchgesetzt, 
dab eine Mil~bildung nicht notwendigerweise einzig infolge einer fehler- 
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haften Genkonstellation entstehen kann. Bezogen auf das Herz, sprach 
man yon ,,Arretierungen" bestimmter Bewegungsvorg~nge oder ganz 
allgemein yon Wachstumshemmungen, ohne dab der zugrunde liegende 
Mechanismus ngher ert/~utert werden konnte. Von BREDT (1935/36) 
stammt die etwas enger gefaBte These der Atrophie einer Herzanlage- 
h/~lfte (antimerMe Atrophie). Es ist indessen nieht vollst/indig klar, 
was Ba~DT hierunter versteht. Auch ist noch nieht gesiehert, dab 
der linke Vorhof und die linke Kammer aussehlieBlieh der linken, 
reehter Vorhof- und reehter Kammerteit  einzig der reehten Herzanlage- 
hglfte entstammen: Eine Verkleinerung yon linkem Vorhof -und  
Kammerteil  ist daher nieht generell mit einer antimerMen Atrophie zu 
identifizieren. D o ~  (1955) hat kfirzlieh darauf aufmerksam gemaeht, 
dag ,,gekreuzte" Atrophien z. B. vom linken Vorhof und reehter tIerz- 
kammer nicht selten vorkommem Die Ansicht yon B ~ D T  kann daher 
nut  ffir bestimmte Herzabsehnitte Wahrseheinliehkeit beanspruchen. 
Weiterhin ist es sehwer vorstellbar, dab naeh der fr/ihzeitigen Dehis- 
zenz des Mesocardium dorsMe im Kammerteil  die vSllig verschwundene 
,,Nahtlinie" ideell weiterbesteht, zumM die ursprfinglich peristMti- 
sehen Kontraktionswellen aueh eine funktionelle Einheit des tterzrohres 
erkennen lassen (s. aueh PATTn~ und K~AMEt~ 1933). Naeh den Angaben 
yon GROSS~ (1945) kann yon einer antimerMen Gliederung des 
myoepikardiMen Kammerteiles beim Menschen nicht gesproehen werden, 
da dieser als einheitliehe 10rgentodermMe Platte aus dem Kopfmesoderm 
gebildet wird (s. aueh KunT GOE~T~LV,~ 1950). (Es soil keineswegs 
bestritten werden, dab an anderen Organen ursprfingliche Grenzlinien 
erhMten bleiben !) Eine Verkniipfung der Mien Vorstellung yon einer 
Waehstumshemmung w~hrend der NormMentwieklung mit den bereits 
yon PA~v~ (1859), DA~STn (1877) und neuerdings yon WILSOX und 
WAI~KANY (1949), sowie BgrcH~n}~, Rtt~S~AMEN und SCHELLONG (1953, 
1954) erbraehten Beweisen, dab eine exogene Noxe tIerzmil3bildungen 
induzieren kann, fiihrt zu der Feststellung, dag eine Sch~digung des 
Keimlings eine Waehstumsst5rung zur Folge hat. 

]3ezieht man dies auf die embryonMe Herzanlage, dann kann einzig 
das Gewebe des Myoepikardmantels geseh~digt werden; dieser ste]lt 
nieht nur den Hauptanteil  der Herzanlage dar, sondern zeigt aueh ein 
ganz ausgel0ri~gtes Wachstum, und auch das plastiseh-gelatin5se l~eti- 
culum zwisehen Endokard und Myokard ist keine wachstumsaktive 
Substanz, sondern prim/~r zellfrei und wird vorwiegend yore Endo- 
kardinnenrohr aus zellig ,,organisiert" (PATTEn, K~AM~}~ und BAR~u 
1948). 

Es besteht ein groger Unterschied in der Manifestation sp~terer 
Mil3bildungen, ob eine Schadigung den Keimling frfihzeitig oder sparer 
getroffen .hat. Ab~nderungen der friihen Ontogenese des Herzens 
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bedingen eine andere Herzform als solche w~hrend der sp~teren 
Organausgestaltung. 

Die Mannigfaltigkeit der Herzmigbildungen setzt eine leiehtere 
Verletzlichkeit ganz bestimmter Myokardanteile voraus. Zur Deutung 
dieser Tatsache lassen sieh gleichfalls allgemeine Prinzipien heranziehen : 
Es werden am ehesten die stoffwechselaktivsten, d. h. die am st~rksten 
wachsenden Organbezirke beeinflul~t. Auf die Herzanlage bezogen 
bedeutet dies, da$ in jeder Entwicklungsphase Bezirke untersehied- 
lichen Wachstums nebeneinander bestehen miissen. Dies ist tatsi~ch- 

a b c 

Abb. 1 a--el.  Die U m g e s t a l t u n g  des arteriel len t terzsehleifenschenkels.  Einzeichnung der 
besonders s ta rk  waehsenden  Bezirke (obere Reihe, sehwarz  ausgezogen) und  ihre Projekt ion  
auf die sp~teren I t e r z k a m m e r n  (untere Reihe). a Pr imi t ive ,  reehtsgewendete  tterzsehteife,  
IEeiml~nge un te r  2 ram,  3 . - -4 .  Fetalwoehe.  b Ventra le  t te rzkammersehle i fe ,  Keiml~nge 
2 ram,  Anfang  der 4. Fetalwoehe.  e Ausbi ldung des p roampul la ren  (linken) u n d  des 
me tampu l l~ ren  (reehten) Kammer te i l e s .  l~2eimlhnge 3 - -5  ram, 4 . - -5  Fetalwoche.  d Ein- 
beziehung des Bulbus eordis in den K a m m e r t e i I  in der 6. Fetalwoehe,  Keiml~nge 10 m m  

lieh der Fall und indirekt feststellbar, indem man das Waehstum 
einzelner Bezirke w~hrend verschiedener Entwicklungsstadien mit- 
einander vergleicht. Das unterschiedliche Wachstum einzelner Herz- 
abschnitte in den ffir die Entwieklung des arteriellen Herzteiles 
wichtigsten Phasen wird in der Abb. 1 schematisch dargestellt. Es lassen 
sich vier groBe Phasen gegeneinander abgrenzen: 

1. Die primitive, rechtsgewendete Herzsehleife (Abb. l a). Der 
stoffwechselaktive Bezirk des ungegliederten Kammerteiles muB der 
linken Antimere zugesprochen werden (s. auch P ~ K O P F  ]937). Als 
Beweis fiihre ich Beobachtungen yon KVRT GOERTTLEI~ (1928) an: Nut 
die linke, isoliert entnommene Herzanlage yon Amphibienkeimen zeigt 
im Explantat  nach einem bestimmten Zeitraum eine Contractilit~t, 
wghrend die rechte Anlageh/s erst sp/~ter eine gleiche Differen- 
zierungshShe erkennen 1/~gt, jedoc h ohne sieh zu kontrahieren. 

2. Ausbildung der Bulboventrikularfurehe mit Abgrenzung yon 
Kammer- und Bulbusteil, die Kammerschleife hat sich nach ventral 
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verlagert (Abb. I b). Die stoffweehselaktiven Bezirke gehSren mit 
groJ~er Wahrsoheinliehkeit der linken Antimere an. 

3. Unterteilung der Kammerseh]eife in eine Proampulle und eine 
Metampulle (linker bzw. reehter sp~terer Kammerteil), Entstehung des 
Bulbusbajonnettes, Beginn der OhrkanMwanderung (Ostium atrio- 
ventriculare) (Abb. 1 e). Im Waohstum fiihrt zungohs~ der ]inke Kammer- 
teil. Eine Abgrenzung der Antimeren ist nicht mehr m6glieh. 

4. Einbeziehung des Bulbus in den Kammerteil, sog. Bulbus- 
detorsion (,vektorielle Bulbusdrehung", Do~u~ 1955). In friihen Stadien 
steht noch das W~ehstum der Proampulle im Vordergrund, dem jedoch 
noch vor Beginn der abschliefienden I-Ierzkammerselotierung ein beson- 
ders starkes Waehstum des rechten Kammerteiles folgt, der sieh ventrM- 
wgrts vorverlagert (Abb. I d). 1Yach Erreiehen dieser Entwicklungsstufe 
ist die Grundform des Herzens festgelegt. 

I)ie schon erl~uterten Mlgemeinen Beziehungen zwischen hoher 
Stoffwechselaktivit~t, gesteigertem ~Zachstum und leichter Beeinflufi- 
b~rkeit sind fiir die I-Ierzanlage vor mehr Ms 20 Jahren bewiesen, in 
ihrer Bedeutung fiir die Teratogenese aber bisher noch nicht erkannt 
worden, obgleich die Festlegung ,metabolischer Gr~dienten", d.h. 
wachstumsaktiver Bezirke bereits yon CEILD (1916, 1920) und l~lit- 
arbeitern gerade wegen ihrer leichten Beeinflul3barkeit erfolgte. HY~r 
(1927) hat such die Herzanlage des IIfihnehenkeimlings in verschiedenen 
St~dien mit stark verdiinnten Sguren bzw. SMzlSsungen mit toxiseher 
Wirkung bepinselt und dabei festgestellt, dM~ einzelne Abschnitte 
leichter gesch~digt werden Ms andere. Diese sind zugleich auch die 
wachstums- und funktionsaktivsten, was sich aus den unabh~ngig yon 
HYlgAIr durchgefiihrten Untersuchungen yon PATTE~ und KRAMEI% 
(1933) ersehen lai3t. Da2 gleichfMls Ann~N (1919) in den wachstums- 
aktivsten Abschnitten zuers~ Glykogen nachweisen konnte, erganzt 
die Befunde. Die embryonale He~'zanlage ist wiihrend ihrer Entwic/clung 
dutch exogene Noxen beein/lu/3bar und wird hierdurch mi/3gebildet. Immer 
werden die besonders emp/indlichen wachstumsaktiven Anteile zuerst 
geschi~digt; ihre Lol~alisation wechselt, bedingt dutch das primi~r asymme- 
trische Wachstum dieses Organs. 

Es ist jetzt der Mechanismus der Fehlbildung zu untersuchen, d. h. 
in welcher Weise die Herzanlage infolge Schi~digung eines tterz- 
abschnittes umgeformt werden kann. Die Vorstellung einer einfachea 
,,Wachstumsarretierung", eines Verharrens in einer normMerweise Ms 
Uberg~ngsstadium vorkommenden Herzform ist ffir die Deutung nicht 
ganz ausreichend. Ein ausdifferenziertes, aber mil~gebildetes Herz l~t~t 
h~ufig gewisse Ahn]ichkeitcn mit den Formen frfiherer Entwicklungs- 
stadien erkennen, die bei typisch gestMtetem Herzen nicht mehr fest- 
stellbar sind, ist aber nicht mit diesen identisch. Die ,,Transposition der 
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grol~en Gefal~e" hat  kein Vorbfld in der Phylo- oder Ontogenese, sie 
ist etwas grundsatzlich Neues. Sie entsteht, indeln n u r  der geschadigte 
I-Ierzteil arretiert wird. Dadurch sind veranderte Bedingungen auch 
ffir die nicht beeinflufiten Myokardbezirke gesehaffen, die zu ihrer 
neuartigen und n ich t  aus der Organentwicklung ableitbaren Formierung 
ffihren. 

Wenn ein sich sonst stark ausdehnender Herzteil im Wachstum 
zuriickbleibt - -  indem sich die Ze]lzahlen relativ oder absolut ver- 
mindern - - ,  dann fiberwiegt die Vermehrung der weniger geschadigten 
Zellen mit  ursprfinglieh minderer Stoffwechselaktivitat. Hierzu ein 
einfacher Vergleich: 

Bl~st man einen Gummiballon auf, naehdem man vorher durch Auf- 
kleben eines Flickens einen Abschnitt  verstarkte,  dann wird die Form 
unsymmetrisch; der sich starker ausdehnende Teil rfickt an die Kon- 
vexi ta t  des Sehlauches, wahrend der andere Abschnitt  an die Kon- 
kav i ta t  zu liegen kommt.  

Da wires  am Herzen aber mit  einem primar asymmetrischen Wachs- 
turn zu tun haben, mfi~te - -  um im Vergleich mit  dem Gummischlauch 
zu bleiben - -  der sich normalerweise ausdehnende Teil gleichfa]ls mit  
einem Gummiflicken versehen werden. I)ieser mul3 aber so stark sein, 
da~ sich der zunachst weniger dehnungsfahige Bezirk verhaltnismal~ig 
starker auiblasen laBt, was zu einer nochmaligen asymmetrischen 
Formanderung ffihrt. 

Damit  ist die Umformung eines Myoepikardbezirkes hinreichend 
beschrieben. Sie mu~ einen veranderten Blutstromverlauf und eine 
abnorme Septierung naeh sich ziehen, den Ergebnissen meiner frfiheren 
Untersuehungen (1955 a und b) entspreehend. 

Die Beantwortung der Frage ist wesentlich, w o h i n  sich genere]l der 
starker waehsende Myoepikardbezirk ausdehnt, gleiehgiiltig, ob infolge 
normalen Waehstums oder dadurch, dal~ der ursprfing]ieh waehstums- 
akt ivere Tefl nunmehr ,,ausgefa]len" ist. 

Allgemein dehnen sieh die st~rkst waehsenden Teile nach seitlieh und 
vorne aus, wo auch am meisten Platz zur Verffigung steht, wahrend sieh 
dorsal das Achsenskelet und die sieh sparer ausdifferenzierenden Vor- 
hofsteile formieren. Dabei bildet die Herzanlage fiber einen langeren 
Zeitraum einen regelreehten Bruehsack, der sieh unter der Kopfbueht  
nach ventral  vorwSlbt (Abb. 2). I m  asymmetrisehen Herzsehlauch 
finden sieh alle stark waehsenden Teile an der I4onvexitat,  bei ihrer 
Seh~digung werden sie von dort an die Konkavi ta t  verdrangt. Liegt der 
geseh~digte Tell bei querer Lage zur KSrperlangsaehse (proampullarer 
linker ](ammerteil)  vorne und mehr unten, der ungeschadigte aber 
hinten und oben, dann mul~ das Myokardgewebe des unteren vorderen 
Abschnittes nach hinten und unten rficken, der obere und hintere aber 



Mil3bildungen des arteriellen Herzendes 397 

nach vorne und oben (Abb. 3a). Befinden sich die im Waehs~um 
sekundgr mehr zuriickbleibenden Zellbezirke vorne und oben (Abb. 3b), 
dann ,,rotiert" der Herzschlauch in entgegengesetzter l~ichtung. (Ob 
es sich um eine echte Rotat ion des Herzsehlauches um seine Achse 
handelt, erscheint frag- 
lich, denn die Herzachse 
wird mit  zunehmender 
Vergr6lterung des Organs 
verlagert, und auch der 
Achsenabstand und die 
Entfernung der einzel- 
non Zellbezirke zuein- 
ander gndern sieh un- 
gleichmgl~ig. Sie ist 
eher eine scheinbare, 
indem a]lein durch das 
,,Stehenbleiben" eines 
Absehnittes die andcren 
daran ,,vorbeiwachsen" 
und damit  die Umlage- 
rung zustande bringen.) 
Werden Zellen des par- 
allel zur K5rperlgngs- 
aehse verlaufenden (spg- 
teren metampullgren) 
Schlanchsttickes geschg- 
digt, die vorne und 
seitlich gelegen sind 
(Abb. 2 o), verlagern sich 
die unbeeinflu8ten hin- 
teren und medianen Be- 
zirke (der Konkavitgt)  
medianwgrts und nach 
vorne. Bei ventromedi- 
aner Lage des gesehg- 
digten und bei dorso- 
lateraler Position des 

a b 

c 
Abb. 2 a - - d .  Die A b h g n g i g k e i t  der Verlag 'erung yon ge- 
s chhd ig t em t te rzsohlauchgewebe  y o n  der urspr i ing l ich  
innegeha l t enen  Posi t ion.  a und  b E inze i chnung  des l inken  
Kammersch le i f en te i l e s  ii1 einen E m b r y o  yon  3 bzw. 
6 m m  Keimlhnge ,  Ans ich t  yon  rechts ,  c und  d Ein-  
ze ichnung  des rech ten  K a m m e r t e i l e s  in s chema t i s che  
Querschn i t t e  yore E m b r y o n m l  yon  3 bzw. 10 m m  Ke im-  
l&nge. Die schwarz  ausgezogenen  Segmen te  des Herz-  
sehlauches sollen d~s gesch~digte ,  dio p u n k t i e r t e n  das 
ungesch~dig te  !V[yokardgewebe darstel len,  e ingeze ichne te  
Pfeile die jeweil ige Ver l age rung  des Schlauchstf ickes .  

Qnerges t r iche l t :  gelat inSses t~etlculum 

ungeschgdigten Teiles aber erfolgt die Umlagerung im entgegengesetzten 
Sinne (Abb. 2d). 

Die Abb. 3 a - - c  stellt die Verhgltnisse schematisiert bei Ventral- 
ansicht auf das Herz dar. Man erkennt, dab der quere Schenkel der 
linken, der lgngsverlaufende Schlauchteil der spgteren rechten Herz- 
kammeranlage entspricht, die im Stadium der Abb. 3a noch nicht 
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unterteilt  wurde. Die ,,empfindliehen" Bezirke liegen unten und vorne, 
entspreehend der in Abb. 2 a und c eingetragenen Lage. Die Waehstums- 
riehtung bei der UmgestMtung der Herzanlage nach einer Seh~digung 
ist durch Pfeile markiert. - -  In Abb. 3b (entspreehend Abb. 2b) wird 
die patho]ogische Umformung der lin/cen Herzkammer w~hrend der 
Bulbusdetorsion veranschau]ieht, in Abb. 3 e (entspreehend Abb. 2d), 
der g]eiehe Vorgang im rechten Kammerteil  wi~hrend der endokardialen, 
abseh]ie6enden Kammerseptierung; da ]etzterer hs und 
formal keine Besonderheiten bietet und yon mir in anderem Zusammen- 
hang erw~hnt wurde (1955 e), bleibt er hier unberiieksichtigt. 

a I~ c 

A b b .  3 a - - c .  I t e r z a n l a g e n  y o n  K e i m l i n g e n  des  3-, 6- u n d  10 m m - S t a d i m n s  m i t  D a r s t e l l u n g  
d e r  U m l a g e r u n g e n  des  I t e r z s e h l a u c h e s  n a e h  e ine r  S e h ~ d i g u n g  e n t s p r e c h e n 4  A b b .  2 

Man kann die fehlerhaften lokalen Umgestaltungen des Herz- 
schlauehes auch als partielle Inversionen bezeiehnen, d .h .  als eine 
abnorme und neuartige Torsion, und damit gewinnt man Verst~ndnis 
fiir die Gedankeng~nge yon SPITZSl~ (1923 und 1928), dessen Vor- 
stellungen fiber die verschiedenen Gleiehgewichtszust~nde etwas kom- 
plizierter formuliert, aber im Grunde doch den unsrigen ~hnlieh sind. 

Der Meehanismus der Umgestaltung eines Herzabsehnittes l~13t sieh 
damit einfaeh formulieren: Ein geschi~digter, urspriinglich wachstums- 
aktiver Abschnitt des HerzschIauches riickt au] dem kiirzesten Wege an 
die Konkaviti~t, in /riihen Stadien dutch eine scheinbare Rotation im 
Gegenuhrzeigersinn, spiiter im Uhrzeigersinn bei Betraehtung in Blut- 
stromriehtung : 

Eine w~hrend der Herzentwieklung einwirkende Seh~digung 
zwingt einzelne Abschnitte oder Sektoren des Myoepikardmantels unter 
,,Arretierung" des gesch/~digten Bezirkes zu abnormen Torsionen. Ihre 
Drehungsrichtung i~ndert sieh wKhrend verschiedener Phasen der 
Herzentwicklung. Damit wird auch der Blutstromverlauf abgewandelt, 
und es kommt zu fehlender oder abnormer Septierung und einem 
Positionsweehsel yon Aorta und PulmonMarterie. Dies ist genau das, 
was Do]sR~ Ms Arrest der vektoriellen Bulbusdrehung und ihrer Fo]gen 
bezeichnet hat (1952, 1955). 
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C. Durchstriimungsversuche an Glasmodellen mit Umformung 
des arteriellen Herzteiles 

Ffir die zu beschreibenden DurchstrSmungsversuche verwendete ich 
als Grundformen Modelle yon unseptierten Herzanlagen einer KeimgrSBe 
zwischen 4 nnd 7 mm, entsprechend einem Fetalalter yon e~wa 31/2 bis 
41/2 Wochen. - -  Die Glasmodelle wurden nach yon mir geformten 
Plastilinmodellen in Zusammenarbei t  mit  Herrn Glasbl/~sermeister 
ALFRED DECIbEl,!r, Ber]in-Spandau, hergestellt. Ich bin Herrn DECKEI~T 
ffir seine gleichbleibende Hflfsbereitschaft zu gro~em Dank verpflichtet. 
Das Blasen der Glasmodelle ist kompliziert und brachte zahlreiche 
Entt~uschungen. Je  h~ufiger das Glas verformt wird, urn so sprSder 
wird das Material, bis es sch]iel3]ich irreparabel zerspringt. Ich habe 
auf diese Weise fast die doppe]te Anzahl yon Modellen verloren, Ms sich 
noch in meinem Besitz (7 normMe und 2 pathologische Formen) befinden. 
Ffir jedes Modell mu~te eine durchschnitt]iche Arbeitszei~ yon 20 bis 
30 Std angesetzt werden. Die eigentliche Durchstr5mung wurde in 
gleicher Weise wie frfiher beschrieben (1955 b) durchgeffihrt. (Einstrom 
yon Flfissigkeit in beide den SinushSrnern entsprechenden Einflul]- 
stutzen fiber Gummischl~uche aus einer Standflasche, Einspritzung yon 
Tusche bzw. roter und b]auer Farbstoffl5sung dutch den Gummischlauch 
mit  18er oder 20er Kanfile in den AxiMstrom. Abflul~ fiber die primitive 
Aorten darstellenden Abflul3rohre). - - D a t u M s  konnte ich feststellen, 
dal~ die Flfissigkeit in Mode]len aller Entwicklungsstadien zwei getrennte 
Wege benutzte. Jeweils wurde der Lauf des besonders schnell f]iei~enden 
axiMen Stromfadens beobachtet,  der immer ein typisches Strombild 
erkennen ]ie~. Die Richtung der aus dem linken Sinushorn in den 
Vorhofsteil gelangenden Flfissigkeit ist identisch mit  der in sp~teren 
Stadien, d. h. nach Obliteration des linken Sinushorns durch die V. cava 
cauda]is einstrSmenden Blutmenge. Sie benutzt  die Vorderwand des 
zun~Lchst noch unseptierten Vorhofes, dreht sich spirMig unter dem 
,,Vorhofsdach" zum OhrkanM hin, durchf]ieBt die ventralen Abschnitte 
der Proampulle, schwenkt dann nach dorsal, um die t t interwand des 
aufsteigenden Bulbus schr~g zu passieren und entlang dem rechten 
Bulbusrand wieder etwas naeh vorne gedreht die Herzanlage zu ver- 
lassen. - -  Die aus dem rechten Sinushorn in frfiheren und aus der sich 
stark vergrSl~ernden V. cava crania]is dextra in sps Stadien in 
den Vorhof einmfindenden FlfissigkeitsstrSme haben die gleiche Rich- 
tung. Das Blur fliel3t entlang der Vorhofshinterwand und fiber den 
Boden des OhrkanMs zur Hinterwand der Proampulle. Dann dreht der 
Flfissigkeitsstrom in einer flachen Spirale fiber den Boden der Kammer-  
schleife yon hinten unten nach rechts, vorne und oben, benutzt  die 
Seiten- und Vorderwand der Metampulle als Strombet t  und fiberkreuzt 
den zuerst beschriebenen Stromfaden. Nach Passieren des ]inken, 
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vorderen Bulbusabschnittes verli~gt er diesen medianws und hinten 
(s. Abb. 4a und 7a). 

Zwischen beiden Str5men bilden sich ,,seitendruckfreie Zonen" mit 
ganz minimaler Str5mungsgeschwindigkeit der hier befindlichen l~'liissig- 
keit. Die Lage dieser Zonen ist identisch mit der Position yon endo- 
kardialen Leisten, die nur hier lumenwiirts vordringen und das Anlage- 
material des Bulbus-Truncusseptum darstellen. Der erste Stromfaden 
repr~sentiert in allen Einzelheiten die Stromrichtung des arteriellen 
Blutes und wurde daher als , ,Aortenstrom" bezeichnet, w~hrend der 
zweite Fliissigkeitsstrom in jeder Hinsicht dem venSsen und lungenw/~rts 
fliel3enden Blut entspricht und daher , ,Pulmonalstrom" genannt wurde. 

Ich habe die gleiche Bezeichnung der Stromf~den auch nach Um- 
formung des Kammerteiles der jetzt  zu beslorechenden Glasmodelle 
beibehalten, da ich den Vorhofteil und damit die Stromrichtung des 
einflieBenden Blutes nicht ab/~nderte. Der aus dem linken Sinushorn 
kommende Fliissigkeitsstrom ist der ,,aortale", der aus dem rechten 
dagegen der ,,pulmonale" Stromfaden, ohne l~ficksicht auf die mehr oder 
weniger hochgradigen Ver]agerungen im Kammer- und Bulbusteil. Nach 
Bestimmung der Lage der ,,seitendruckfreien Zonen" wurden die ent- 
sprechenden Endokardsepten am Plastilinmodell markiert und die 
Position der somit festgelegten ,,Aorta" und ,,Pulmonalarterie" mit den 
Verhi~ltnissen bei entsprechenden HerzmiBbildungen v e r g l i c h e n . -  
Die geradezu verbliiffende (~bereinstimmung zwischen den ,,Gef~g- 
verl~ufen" im Glasmodell und den tats~chlich vorkommenden Stellungs- 
/~nderungen ma t  als Beweis ffir die Schliissigkeit meiner theoretischen 
ErSrterungen (S. 396ff) gelten, es ist jedoch nicht der einzige. Zum 
Zeitpunkt der Ausbildung der HerzkranzgefiiBe beginnt das linke 
Sinushorn zu obliterieren, und der Stromfaden aus der V. cava caudalis 
,,iibernimmt" dessen Strombett. Das in diesem flieBende Blut ist 
zugleich sauersto/]reicher. Es liegt nahe, anzunehmen, d~g sich die 
endgfiltigen Kranzgef~ge dort ausbilden, wo w~ihrend ihrer Entwicklung 
der saherstoffreichere Blutstrom flieBt, d .h .  in Gegend des Aorten- 
stroms, gleichgfiltig, welchen Weg dieser nach der Umwandlung des 
Myoepikardmantels dutch die Iterzanlage genommen hat. Wahrschein- 
licher sind aber doch genetische und in der Phylogenese lest verankerte 
Beziehungen der Kranzgef~ge als hypobranchiale Arterien zum vierten 
Kiemenbogenarterienpaar und damit zur aortalen Truncusantimere, die 
schon bei einzelnen Fischarten deutlich ausgepri~gt sind (s. such FoxoN 
1955; dort weitere Literatur). 

1. DurchstrSmungen nach Um/ormung von Modellen der 4.--5. Fetalwoche 

In der 4. Fetalwoche wird eine Unterteilung der Kammerschleife 
in einen proampulliiren (linken) und einen metampull~ren (rechten) 
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Kammertef l  eingeleitet; diese bilden dabei einen naeh vorne offenen 
Winkel, dessen Sehenkel immer n~her gegeneinander rficken. Das im 
Wachstum zurfiekbleibende Mittelstfiek wird zum muskul~ren Kammer .  
septum. Der typisehe Stromverlau~ ist in Abb. 4a  eingezeiehnet. 

K o m m t  es dutch Waehstumshemmung nieht zu dieser Abwinkelung, 
dann entsteht dureh Verlagerung der geseh/tdigten Absehnitte naeh dem 
auf S. 396 if. Gesagten ein naeh hinten offenes U (Abb. 3 a). 

Der normale Stromverlauf /indert sich augenblieklich, wenn die 
quere Kammerschleife naeh hinten start  naeh vorne abgewinkelt wird. 
Je  nach dem AusmaB der Umformung, die am Glasmodell relativ leieht 
vorzunehmen ist, ver/indert sieh die Position yon Pulmonal- und Aorten- 
strom im Herzteil jenseits der Abkriimmung. Der Aortenstrom rfiekt 
nicht mehr naeh hinten und reehts, sondern benutzt  zun/~ehst die Innen- 
seite, d.h. ,  er flieBt steil und ohne ]ede Drehung im Bulbus naeh oben, 
w/thrend der Pulmonalstrom die Aul~enfl/iehe als Strombet$ benutzt  
(Abb. 4b). Die ~berkreuzung beider Stromf~den im Bulbusteil ist 
ausgeblieben. Verst/~rkt man die dorsale Knickbildung, flieBt der 
bereits im proampull/tren Kammertei l  ventral  befindliehe Aortenstrom 
aneh in der Metampulle vorne, w/thrend der fiber die Kammerhinter-  
wand einstrSmende Pulmonalstrom auch im Bulbus hinten bleibt. In  
einem Modell dieses Stadiums spaltete sieh ein aortaler Teilstrom ab und 
lagerte sieh dem direkt hinter ihm fliegenden Pulmonalstrom an 
(Abb. 4e), wobei sieh vorne eine kleine seitendruekfreie Zone bildete. 
Bei geringer weiterer Abkrfimmung des Bulbus nach hinten blieb diese 
StromabspMtung aus (Abb. 4d), der Aortenstrom befand sieh aber 
in der Metampulle. - -  i )bertreibt  man diese Abkniekung, so dag der 
aufsteigende Herzsehlauehteil fast parallel zum Kammereinstromteil  
zu liegen kommt,  dann entsteht ein eigenartiger Stromverlauf: Entlang 
der Innenseite bildet sieh eine seitendruckfreie Zone (Abb. If) ,  der 
Aortenstrom ,,rotiert" weir naeh vorne nnd seitlieh und benutzt  das 
gleiehe Strombet t  wie der hinten und seitlich nach oben abflieBende 
Pulmonalstrom (Abb. 4e und f). 

Ieh habe diese Umformungen jeweils an einem, insgesamt an 3 l'Ko- 
dellen vorgenommen, um m6gliehe l~ehler in der Modellherstellung 
auszusehalten. Zwei derselben durehstr6mte ieh bis zum ]~rreiehen der 
Endstellung (Abb. 4e). (Bei weiteren Manipulationen verlor ieh beide 
dureh Glasbrueh.) Das dritte wurde nut  bis zu einem Stromverlauf 
entspreehend der Abb. 4d ver/indert, den ieh in allen Phasen bei zwei- 
farbiger Durehs~r6mung im Farbfilm festgehalten habe. Das Modell 
ist in Abb. 5 dargestellt, Film und Modell befinden sieh als Beweismittel 
im Pathologisehen Ins t i tu t  der Freien Universit~t Berlin. 

Die in der Abb. 4 ]inks yon oben naeh nnten zusammengestellten 
Stromformen entspreehen dem ~luts t romverlauf  in den reehts in der 

Virchows Arch. Bd. 328 28 
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gleichen Abbildung in orthogonaler Projektion auf die Kammerbasis 
dargestellten HerzmiBbildungen. Diese bilden yon oben naeh unten 
eine teratologische Reihe. Dem AusmaB der Modellumformung ent. 
spricht schrittweise eine hShergradige MiBbi]dung im rein ~ormalen 

@ 
Q 

Norma]stellung 

,,Korrigierte" Transposition 

Tricuspidalstenose 
,,Korrigierte" Transposition 
Vereagte Aorta 

Tricuspitalstenose 
,,Reitende", ventral 
dextroponierte Aorta 

Tricuspidalagenesie 
Pulmonalatresie 
Transponierter aor taler 
Pseudotruncus 

Abb.  4 a - - f .  S t romve r l au f  bei  U m f o r m u n g e n  yon  Herzraodel len der 4 . - -5 .  Fe ta ]woehe  und  
en t spreehende  Miitbi ldungen.  - -  Auf  der l inken Seite s in4 yon  oben n a c h  n n t e n  die jewei- 
l igen S t rombi lder  in  Ven t ra l ans i eh t  e ingezeichnet ,  reeh ts  die t t e rzmi i ]b i ldungen  m i t  
o r thogonaler  P r o j e k t i o n  der t t e r zk l appen  auf  die Kan~merbas is .  Doppel t  kon tu r i e r t  
aor ta ler ,  ausgezogene LiMe = pu lmona le r  S t romfaden .  I n  f is t  dot  K o n t u r  des Glas- 
m o d e l s  bei  s t~ rks t e r  U m f o r m u n g  wiedergegeben  (S t romver l au f  en t sp rechend  Abb.  4e);  

sehraf f ie r t  -- se i tendruekfre ie  Zone 

(nieht unbedingt im funktionellen) Sinne. Die Lage der seitendruck- 
ffeien Zonen im Model kommt der Trennungslinie zwischen Aort~ und 
Pulmonalarterie gleich; der verschiedenen GrSfle beider GefBle liegt 
im Modell eine unterschiedliehe Strommenge zugrunde, die dutch den 
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zugehSrigen Absehnitt des Bulbo-Truncus floB. h n  letzten Stadium 
hat der PulmonMstrom infolge hydromeehaniseh nngtinstiger Abflug- 
bedingungen sein bisheriges Strombett  verlassen; da sieh dieser Vorgang 
in natura nur allm~hlieh manifestiert haben dtirfte, kommt es zu einer 
sekund~ren Ausfiillung des ursprtingliehen Strombettes mit Endokard- 
gewebe und damit zu einer Pulmonalatresie. 

Die I)bereinstimmung der Stromformen erl~ub t aber erst dann Riiek- 
sehltisse auf den Migbildungsmeehanismus, wenn (lie Form des Glas- 
modells der einer Herzmigbildung mit gleiehem StromverlauI entsprieht. 

Umbildungen yon I-Ierzmodellen der 4.--5. Fetalwoehe haben als 
Charakteristieum einen links befindliehen Ohrkanal, Ausbleiben einer 
ventralen und Entstehen einer dorsalen Kniekbildung. Reehter Kammer- 
teil und Bulbus stehen welt reehts und etwas dorsal hinter dem grSBeren 
proampull~ren (linken) Kammerteil  und seitlieh des reehten Vorhofes 
(Abb. 5). 

Die entspreehenden Migbildungen zeigen Mle eine Hypertrophic der 
linken Herzkammer mit VergrSl3erung ihrer Ftillungskapazit~t und eine 
mehr oder weniger hoehgradige Hypoplasie der dorsal verlagerten 
reehten Herzkammer, auch wenn aus dieser die Aorta entspringt und die 
Pulmonalarterie atretiseh ist. Gleiehzeitig besteht entweder eine Trieus- 
pidMstenose oder das Ostium atrioventrieulare dextrum ist gar nieht 
angelegt (Trieuspidalagenesie). Der reehte Vorhof liegt teilweise median 
der aufsteigenden Aorta, die h~Lufig nieht vom reehten tIerzohr um- 
griffen wird. 

Das Kammerseptmn ist zumeist angelegt, in seinem dorsalen Ab- 
sehnitt muskelst/~rker als ventral. Als klassisehes Beispiel kann der 
Fall yon Young (1948) angesehen werden. 

Die Stellung des Ohrkanals mug sieh bei der abnormen , ,Rotation" 
des KammerteiIes im Gegenuhrzeigersinne ver~Lndern (Abb. 3 a). Dabei 
verharrt  das Ostium atrioventrieulare in einer ,,Links-Aul?en-Position". 
Ein Ausbleiben oder eine Verringerung der Medianverlagerung des Ostium 
atrioventrieulare mug dig Ausbildung des Trieuspidalostium beein- 
traehtigen, das im Extremfalle gar nieht angelegt wird (Trieuspidal- 
agenesie). 

Die Aufstellung dieser teratologisehen Reihe entstand in 2 Arbeits- 
g/~ngen. Zuerst wurde versueht, die Stromform der ,,korrigierten" 
Transposition dutch Ab~nderung yon tterzmodellen versehiedener 
Entwieklungsphasen zu erreiehen. Dies gelang bei kleinstem Aufwand 
nut  mit Modellen der 4. und solehen zu Anfang der 5. Fetalwoehe. Ein 
Vergleieh der Form liel3 die Ahnliehkeit yon Herzmigbildung und Glas- 
modell erkennen. (Es muB betont werden, dab ieh - -  auf der ,,Suehe" 
naeh dem typisehen Stromverlauf - -  das theoretiseh ersehlossene Um- 
formungslorinzip bei der Ab~nderung der Glasmodelle a.nwendete und 

Virch ows Arch. ttd. 328 2 8 a  



404 KLA~S GO~aTTr~: 

auf deren Aussehen keine Rfieksieht nahm.) Danaeh wurde des Ansmag 
der Umgestaltung verringert oder verst/~rkt. Die naeh Ab/~nderung der 
Modelle beobaehteten Strombilder kommen aueh bei Herzmigbildungen 
vor, deren Gestalt wiederum der des jeweiligen Modells mit gleichem 
Stromver]auf ~hnlich ist. 

A b b .  51. U m g e f o r m t e s  Mode l l  e i ne r  H e r z a n l a g e  
d e r  4 . - - 5 .  F e t a l w o e h e  m i t  E i n z e i e h n u n g  des  

S t r o m v e r l a u f e s  e n t s p r e c h e n d  A b b .  4 d .  
~vVeiteres s. T e x t  

A b b .  61. U m g e f o r m t e s  1Vlodell e i ne r  
H e r z a n l a g e  d e r  5. F e t a l w o e h e  n l i t  e i n e m  
S t r o l n v e r l a u f  e n t s p r e e h e n 4  d e r  A b b .  7 e. 

W e i t e r e s  s. T e x t  

Diese Ubereinstimmungen sind nicht mehr rein zuf~Lllig. Ieh fo]gere 
daraus, dab der theoretisch erschlossene und exper~mentell fiberpriifte 
MiSbildungsmeehanismus dem wirklichen entspricht. Eine bindende 
Aussage ist allerdings nicht mSglieh, denn auch die beste ~Tberein- 
stimmung ist noch kein echter Beweis. 

1 Wirklichkeitsgetreue Darstellung; wegen starker Reflexe auf dem Glas 
wurde auf eine photographische Wiedergabe verzichtet. 
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2. Durchstr6mungsversuche nach Um/ormung von Modellen 
der 5. Fetalwoche 

Naeh der Unterteilung der Kammerschleife in der 4. FetMwoche 
steht eine Zeitlang das Waehstum der Proampulle, aus der sich die linke 
I-Ierzkammer entwicke]t, ganz im Vordergrund des Entwicklungs- 
gesehehens. Die wachstumsaktiven Bezirke befinden sieh nach der 
ventralen Knickbildung aber mehr vorne und oben, wie in Abb. 1 c 
eingetragen; nach einer Wachstumshemmung verlagern sie sieh nach 
oben und hinten (Abb. 3b). Eine Verkleinerung der Proampulle l~Bt 
den nunmehr gr6geren metampulls stromabw~rtigen Kammerte i l  
s tarker nach ventral  vorrficken, was zu einer Deformierung der Kammer-  
schleife ffihrt (s. aueh Abb. 10). 

Der Stromverlauf ~ndert sich kontinuierlich, je st~trker der met- 
ampulli~re Tell bei Verkleinerung der Proampulle naeh vorne rfiekt. 
W~hrend der Aortalstrom normalerweise die Vorderwand der Pro- 
ampulle entlang der Konvexit/~t Ms Strombet t  benutzt  (Abb. 7a), 
rfiekt er - -  entspreehend der Verkleinerung - -  immer mehr naeh oben 
und innen, d .h .  an die Konkavitgt ,  um daffir aber noeh im unteren 
Metampullenteil naeh hinten, dorsal und reehts zu kreuzen. Diese 
Stromsehleife liegt nieht mehr im Bulbus-, sondern sehon im strom- 
aufw~trtigen reehten Kammerabsehnit t ,  es handelt sich um eine ,,Uber- 
treibung" des regelreehten Stromverlaufes. Im  gleiehen Modell dureh- 
strSmt der PulmonMstrom die Proampulle weiter caudal, er rfickg yon 
unten und hinten etwas mehr an die Konvexit~t.  Stat t  fiber den hinteren 
Anteil der Metampulle einzuflieBen, und dann ira Bulbus fiber reehts 
naeh vorne zu drehen, hat  er sieh aueh bier naeh vorne verlagert. Er 
benutzt  nur noeh die Vorderwand der Metampulle und steigt im Bulbus- 
abschnitt  entlang der Innenseite fast senkreeht hoch (Abb. 7b). In  
einem nur wenig abgewandelten Modell vereinigte sieh einAortenteilstrom 
mit  dem dorsalen und mediMen PulmonMstrom (Abb. 7c), w~Lhrend in 
zwei etwas starker ver~Lnderten Modellen ein Teil des PulmonMstroms 
yon medial fiber die Bulbushinterwand in den Aortenstrom ,,rotierte" 
(Abb. 7d). I m  ersten Falle wurde eine kleine seitendruekfreie Zone 
entlang der reehten Seite, in den beiden anderen eine etwas grSBere Zone 
entlang der Vorderseite des Bulbus beobachtet, ohne dab jedoch ein 
SLrombett vSllig strSmungslos blieb. 

Die ,,AbspMtung" eines Stromfadens aus dem Aorten- bzw. Pul- 
monalstrom hielt ieh zun~tehst ffir einen Fehler in der Modellherstellung, 
denn das Blasen dieser Form erwies sich Ms ungewShnlieh sehwierig. Ich 
versuehte dureh zahlreiehe Ver~Lnderungen des Bulbusteiles und andere 
Manipulationen diesen ,,Fehler" zu korrigieren und verlor dabei 4 Mo- 
delle, bis ich die Gesetzm/~13igkeit dieser ,,AbspMtung" erkannte. Dieser 
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1 1 r~r ,,Feme wurde zum Schlfissel fiir das Versts formalen Genese 
der Stenosen yon Aorta und Pulmonalarterie. 

Die weitere Verkleinerung des linken Kammerteiles verlagert den 
Aortenstrom weitgehend a n  die Innenseite der Proampulle, er rfickt 

Normalsteltung 

Beginnende 
Dextropositio aortae 

EISEN~IENGER-KOmplex 

FALLOTsche Tetrade 

Abb. 7 a--e. 

TAUSSIG-BING- Syndrom 

~ ~  Transposition 
der gro~en Gef~iSe 

Stromverlauf bei Umformungen yon Herzmodellen der 5. Fetalwoehe und 
entsprechende iM[iSbildungen. Gleiche Aufteilung wie in Abb. 4. 

dadurch um so tiefer in die Metampulle, deren ganze Seitenpartie ihm 
jetzt als Strombett dient. Er bleibt auf der rechten Aul~enseite, um steil 
nach oben auszustrSmen. 

Die Vergnderung des Pulmonalstroms ist besonders charakteristisch. 
Dieser flieSt fast ventral entlang der Konvexitgt der Proampulle - -  d. h. 
dort, wo normalerweise der Aortenstrom zu finden ist - - ,  um direkt 
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fiber der Knickbildung zwisehen Pro- und Metampulle steil an der 
]3ulbusinnenwand nach oben und hinten auszuf]iel3en. Aorten- und 
Pulmonalstrom fiberkreuzen einander nieht, eine Abspaltung eines 
Stromfadens finder nicht start. Ein derart gestaltetes Modell wurde in 
allen Phasen bei zweifarbiger Durehstr5mung gefilmt. Der Strom- 
verlauf ist in Abb. 7e dargestellt, das entsprechende Modell in Abb. 6. - -  
Bei nur geringer Ab~ndernng ]agert sich sofort ein aor~aler Teilstrom 
dem Pulmonalstrom an, die Stromverh~ltnisse im Bu]bus sind sehr 
,,labil" (Abb. 7r - -  Bei sehr starker Abwinkelung der Proampulle 

iVii~r alst enose, Aortenstenose 
Transposition 
der grol3en Gef~e  

~itralatresie 
Aortenatresie 
Transponiertor pulmonaler 
Pseudotruneus 

Abb.  7 f - - h .  I n  h Dars te l lung des K o n t u r s  des Glasmodells bei s t~rkster  U m f o r m u n g ,  
S t romver l au f  wie in g; schraff ier t  = sei tendruekfreie  Zone 

gegen die Metampulle - -  wobei sieh letztere weir vorne befindet - -  bleibt 
der Aortenstrom in der Proampulle innen und unten. Dann str5mt 
er direkt in die Metampulle und yon dort steil au~w~rts. Er  liegt im 
Bulbusteil nicht mehr aul3en, sondern mehr hinten, wendet sieh median- 
w~rts, gelangt an die Innenseite und lagert sieh dem yon vorne naeh 
hinten oben abfliel~enden Pulmonalstrom an (Abb. 7g). Die hintere 
und seitliche Fl~che der Metampulle wird zur seitendruekfreien Zone 
und damit yon der DurchstrSmung praktiseh ausgeschlossen (Abb. 7 h). 
Der Pulmonals~rom hat  in der Proampulle die Stellung eingenommen, 
die normalerweise der Aortenstrom inneh~lt. Ich bezeichne diese Strom- 
figuren als typische Transpositionsformen. 

In gleicher Weise wie bei den ,,korrigierten" Transpositionsformen 
sind neben den Strombildern der Glasmodelle die entspreehenden Iterz- 
mil]bildungen yon oben nach unten als teratologische Reihe aufgestellt, 
die in jeder Einzelheit den yon Do~R~ 1952 auf Grund andersartiger 
~berlegungen formulierten Zusammenhang der Glieder erkennen l~13t. 
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Die Lage der seitendruckfreien Zonen entsprieht auch hier der 
Trennungs]inie zwischen Aorta und Pulmonalarterie. Der unterschied- 
lichen Gr6[3e der beiden GefaBe liegt im Modell der bereits beschriebene 
verringerte Stromflul~ zugrunde. Dem Extremiall  einer Modellumfor- 
mung dieser Entwicklungsreihe gleicht eine Aortenatresie, indem die 
Aorta einen ungfinstigen AbfluBweg darstellt, was im Modell dutch 
vSllige Umleitung des Flfissigkeitsstroms und Bildung einer seiten- 
druckfreien Zone im gesamten Strombett  zum Ausdruck kommt. Auch 
dieser Mil~bildungsvorgang dfirfte eine gewisse Zeit bis zum Erreichen 
des Endstadiums gebraueht haben, er kann w~hrend der Septierung 
noch nieht in vollem Ausmal~ zur Geltung gekommen sein. Die tterz- 
kranzgefa~e haben in dieser Entwicklungsphase bereits AnschluB an die 
Aorta gefunden, sie behalten ihre Position auch nach Obliteration des 
Aortensostium und werden dann rficklaufig fiber den rudiment~ren 
aufsteigenden Aortenabschnitt mit Blur gespeist. Ich konnte in den 
Sektionsprotokollen unseres Institutes zwei siehere F~tlle mit einer 
derartigen Kranzgefgl3versorgung linden. 

Die wesentliehen Umgestaltungen dieser Gruppe yon Modellen lassen 
einen mehr nach median gerfickten Ohrkanal erkennen; die ventrale 
Knickbildung erscheint vertieft, der metampn]lgre Kammerteil  befindet 
sich welt vorne und ist grS~er als die Proampulle. Der Bulbus cordis hat 
durch seine Verlagerung nach links und vorne seine bajonnettfSrmige 
Abknickung verloren und steigt steil aufw~rts und naeh hinten (Abb. 6). 

Alle diese MiBbildungen haben eine Hyperplasie der rechten und 
Hypoplasie der linken Herzkammer miteinander gemein, h~ufig ver- 
bunden mit einer relativen Mitralstenose oder einer Mitralatresie. Der 
rechte Kammerteil  bildet die Vorderwand des Herzens oft allein, 
wghrend die linke Herzkammer manehmal nur als ,,rudiment~res An- 
h~ngsel" nach dorsal verlagert ist. Der Bulbusteil, d .h .  der Stamm 
yon Aorta und Pulmonalarterie steht zumeist welt vorne und an- 
nghernd in der KSrperl~ngsachse. Ein Kammerseptum ist mit mehr 
oder weniger gro~en Defekten vorhanden. 

Das in Abb. 3b durch Pfeile angedeutete Umformungsprinzip 
bedingt eine ,,•bertreibung" der normalen Ohrkanalwanderung nach 
median, im Gegensatz zu den Umformungen der vorausgegangenen Ent- 
wicklungsphase des Herzens (s. S. 396f). Dureh vorwiegende Ableitung 
des Blutes in den reehten Kammerteil  wird jetzt  die in die linke Kammer 
ffihrende Mitral5ffnung yore Blutstrom nicht mehr passiert, und damit 
sind die Voraussetzungen ffir eine Atresie dieses Ostium gegeben; eine 
Agenesie (entsprechend einer Tricuspidalagenesie) ist bei einer ursprfing- 
lieh normalen tterzanlage unmSglich. 

Gleichheit in Stromverlauf und Bauprinzip ist bei den Mil~bildungen 
des tterzens mit Dextropositio Aortae bzw. kompletter Transposition 
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der grogen Gef/iBe und den/~hnlieh geformten Glasmodellen feststellbar. 
Sti~rke der Umformung im Glasmodell und Sehwere der Migbildnng 
entspreehen einander. Es ist daher anzunehmen, dab der wirkliehe 
Migbildungsvorgang dem theoretiseh erschlossenen und am Glasmodell 
reproduzierbaren gleieht. 

3. Durchstr5mungen eines geraden Ausstromrohres bei asymmetrischem 
und symmetrischem Ansatz der Zu]lu[3rohre 

InnerhMb der yon mar verwendeten Wasserdrucke war die StrSmung 
laminar. Die einze]nen Stromlinien lagerten sich aneinander, ohne sich 
zu vermischen. 

Setzt man an ein gerades Ausstromrohr 2 Zuflugrohre in gleichem 
Winkel zur Achse desselben an, das eine mehr ventral, das andere etwas 
dorsal (Abb. 8a), dann 
umschlingen sich beide 
StrSme. Die grSBte Ge- 
schwindigkeit ast - -  ent- 
sprechend der Zentrifugal- 
kraf t  des Wassers - -  auBen, 
in N~he der Wandung, 
w~hrend in Rohrmit te  und 
zwischen beiden StrSmen 
eine strSmungslose, d . h .  
seitendruckfreie Zone ent- 
steht. Bei genau seat]ichem 
Ansatz der Zuflugrohre 

a b ]egen sich beide Str6me 
•  8 a u . b .  S t r o m v e r l a u f  i n  e i n e m  g e r a d e n  Aus-  

in der Matte aneinander, f l u B r o h r  be i  u n t e r s c h i e d l i c h e r  S t e l l u n g  der  Zuflul3- 

WO der StromfluB jetzt  a m  rohre .  ~ L i n k e s  Zuf lu l3 rohr  n a c h  r o m e ,  r e ch t e s  n a c h  
h i n t e n  v e r s e t z t ;  b A n s a t z  b e i d e r  Z u f l u ~ r o h r e  

sehnellsten ist (Abb. 8b). g e n a u  se i t l i ch  

Seitendruekfreie Zonen fin- 
den sieh oberhalb der Einstromrohre und in der Mitte unten. Zwisehen 
den beiden Extremformen gibt es je nach der Stellung der Ansatzrohre 
und naeh Volumen und Stromgesehwindigkeit der einflieBenden PartiM- 
str6me alle Uberg/inge. 

Bleibt aueh in der Herzanlage die ,,natiirliehe" Stromumsehlingung 
aus, indem sieh Aorten- und Pulmonalstrom aneinander lagern, dann 
fehlen die seitendruckfreien Zonen entlang des Bulbotruneus, und eine 
Septierung kann nieht zustande kommen. An der Kniekbildung zwa- 
sehen Herz- und Gef~Bstamm, an der Bulbus-Truneusgrenze, werden die 
ursprtingliehen 4 Endokardwfilste im Idealfall, d. h. bei gleieher Strom- 
stiirke yon Pulmonal- und Aortenstrom zu den Semilunarklappen (siehe 
aueh Abb. 9 e). Is t  bei gleieher Stromriehtung abet ein Teilstrom kleiner 
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als der andere, bleibt auch dessen Strombet t  kleiner: Das Ostium ist 
nicht mehr quere]liptisch, sondern eifSrmig gestaltet, s tart  4 Endo- 
kardw/i]sten bilden sich nur noch 3, was den sp~teren Semilunar- 
klappen entspricht (Abb. 9b) 1. 

Die hier beschriebenen Stromformen stehen in bester Uberein. 
s t immung mit  den bei den echten und falschen Formen des Truncus 
arteriosus beob~chteten und ]assen sich leicht in das yon DOEgR (1950) 

j , �9 j 

1 / 

J-Rl~ppz# ~-klappz# 
Trumcus ~rterio~us oorn~zzi7i~ 

~ :~.~:.i:;i~:.:.~::i~ :~, t;;*:,.!~: ii.:~ 

Normalstellum# 

~-~:;~::: .... 

puimonal~r aorfaler 
Pseu#otruncusperatres/am e 

A b b .  9 a - - e .  R e g e l r e c h t e r  u n 4  a b n o r m e r  S t romf luI~  a n  d e r  B u l b u s = T r u n c u s g r e n z e  in  H 5 h e  
d e r  sp~Lterell O s t i e n  m i t  e n t s l ) r e e h e l l d e r  A u f t e f l u n g  4 u r c h  E n d o k a r d m a t e r i a l  z u  d e n  s p g t e r e n  
S e m i l u n a r k l a p p e n .  -&rabisohe Z a h l e n  ~ B e z e i e h n n n g  cler E n d o k ~ r d k i s s e l l  ( p u n k t i e r t ) ;  

a ~ a o r t a l e r ,  p ~ p u l m o n a l e r  A n t e i l  

vorgeschlagene Klassifizierungsschema einordnen. In  Abb. 9 sind die 
StrSmungslinien auf einen Querschnitt in HShe der Bulbus-Truncus- 
grenze projiziert und nach der Lage der seitendruckfreien Zonen Endo- 
kardkissen, d. h. Semilunarkl~ppen~nlagen eingezeichnet. Zum besseren 
Verst~ndnis habe ich auch die Pseudotruncusformen vor der sekundi~ren 
Atresie des einen Ostium (Abb. 9d und e) ulld das normale Strom- 
bild (Abb, 9~) w~hrend der Septierung in das Schema einbezogen. (Die 
Coronar~rterienmiindungen sind nicht angedeutet, da oberhalb des 
Ostium gelegen,) 

i Die gleiche Form liegt dem embryon~len Reptilienbulbus mit 3 Leisten 
zugrunde (BICEME~ 1928), und auch die angedeutete C-Leiste in der IV~etampulle 
roll Kaninchenembryonen (PEI~)IKOFF und WII~TINGEX 1933) h~t den gleichen 
l~ohrquersehnitt !}. 
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D. Gesamtergebnisse und Folgerungen 

Naeh getrennter Abhandlung der gedankliehen Grundlagen, der im 
Experiment ermittelten Ergebnisse und deren Vergleieh mit kombinierten 
Fehlbfldungen des arteriellen Herzteiles 1~/3~ sich das MiBbildungs- 
geschehen w/~hrend der EmbryonMentwicklung anf ein einfaches Prinzip 
zurfickffihren. 

OhrkanM und Ostium ventriculobulbare machen w/ihrend der 
Differenzierung der Kammersehleife eine entgegengesetzt gerich&ete 
Lagever~nderung dureh, was bei der Symmetrie yon venSsem und 

,',f 

~ dor3a l  

a b 
Abb. 10au. b. Die Lagever~nderungen des Ostium atrioventricnlare (OhrkanM) und des 
Ostium ventriculobulbare w~hrend tier Ilerzentwicklung, aufgeteilt in I0 Phasen. -- 
a Projektion beider Ostien anf eine Ebene inmitten des Ilerzbentels (~iugerer ]~reis). Sohwarz 
ausgezogene Pfeile marMeren die typische, punktierte Pfeile die atypische Richtung der Ver- 
lagerung, b Einzeichnung des Kontnrs der Ilerzkammerschleife zwisohen beiden Ostien. 
Ohrkanal ~ | Ostium ventrieulobulbare = O. Die rnit x bezeichneten Pfeile in a zeigen 
Zeitpunkt nnd Verlagerung der Ostien bei der ,,korrigierten" Transposition und_ ent- 

sprechen d e m  Herzsctxleifenkontnr  in  b. Der  Pfei l  y und  der H e r z k a m m e r k o n t n r  
y beze ichnen die E n t w i c k l u n g  zur  konvent ione l len  Transpos i t ion  der  gTol~en Gefgl3e 

arterieIlem Herzsehleifenschenkel durehaus natiirlich ist (KL. GO]~TTLEa 
1955C). Tr~gt man ihre Lagever/~nderungen naeh dem zeitlichen Ab- 
lauf - -  bei Blickrichtu~g yon oben - -  in einen Kreis ein, der den I-Ierz- 
beutel darstellen soil, dann liegen die einzelnen Positionen der Ostien 
jeweils auf einer Kurve. Diese schwing~ zun~iohst sei~lieh aus, um nach 
Erreichen eines Krfimmungsscheitels zur Medianlinie zuriickzukehren 
(Abb. 10a). Die Wanderung des Ohrkanals beginnt zeitlieh etwa 1 Woehe 
frfiher. Die in das Schema eingetragenen gleiehen Zahlen auf beiden 
Kurven bezeiehnen die jeweilige Lage der Ostien zueinander. Tr~gt man 
beim Bliek yon oben auf die Iterzanlage einen Kontur  der Kammer- 
sehleife ein und markiert das venSse und arterielle Ostium, lggt sieh die 
Positionsgnderung der Ostien mit fortschreitender Umformung erkennen 
(Abb. 10b). Aus den gleiehen zeichnungen sind Weg (Abb. 10a) und 
Um/ormung (Abb. 10b) bei abnormem Waehs~um, d .h .  bei partieller 
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Wachstumsarretierung zu ersehen. Der Weg ist in jedem FMle verkiirzt, 
die Kammersehleife stiirker gekriimmt. 

Vet Erreichen des ,,Wendepunktes" der Kurve bleibt der 0hrkanal 
bei einer Wachstumshemmung medianwi~rts arretiert (von Marke 1 
ausgehender Pfeil der Abb. 10 a). Miitbildnngen dieser Phase sind imm~r 
mit schwersten Umgestaltungen des Vorhofes verbunden (KL. GO~RTTLER 
1955C). Die Verlagerung des Ostium atrioventriculare iiillt wiihrend 
der Passage des Wendepunktes in den gleichen Zeitraum, in dem das 
Ostium ventriculobulbare seine Wanderung beginnt (Phasen 4--6). Bei 
WaehstumsstSrung in der 4.--5. Fetalwoche (mSglicherweise durch eine 
bereits etw~s frfiher gesetzte exogene oder endogene Beeintrgchtigung 
des Keimes !) werden die ihnen ,,zugedaehten" Endstellungen nicht er- 
reicht, es entstehen die verschiedensten 8pielarten der sog. ,,korri- 
gierten" Transposition (Pfeile x in Abb. 10a, Position x in Abb. 1 0 b ) . -  
Bei Anngherung des Ohrkanals an seine endgiiltige Stellung (Phase 7) 
iiberschreitet das Ostium ventriculobulbare erst den Wendepunkt 
seiner Bahn. Jetzt entstehende - -  wahrseheinlieh auch etwas friiher 
, , ange leg te" -  HemmungsmiBbildungen (Phasen 7--9, 5. Fetalwoche) 
lassen bei der Hypoplasie des linken Kammerteiles (Abb. 10b, Position y) 
den Bulbus einwgrts ,,rotieren", was ebenfalls einer Verkiirzung der 
Wegstrecke gleichkommt. Die ,,vektorielle" Uberdrehung der Bulbus- 
wanderung ist eine scheinbare und dureh die sekundgre l~echtshyper- 
trophie vorgetguscht. Die Medianverlagernng des Ostium ventriculo- 
bulbare hebt die Bulbusbajonnettkr~mmung (Abb. 6) auf, bedingt eine 
abnorme Lage der BlutstrSme und beg~nstigt damit das Zustande- 
kommen yon der Dextropositio aortae bis zu den kompletten Trans- 
positionsiormen mit fehlender Umschlingung der groften GefgBe (s. auch 
PE~sKO~'S und WI~TI~G~ 1935, DOER~ 1950, RoMJtXxYI 1952). Ihre 
Ursache ist in ~edem Falle eine WachstumsstTrung des stromau/w~rtigen 
Kammerabschnittes. 

~ach der Lage der seitendruckfreien Zonen und der deft mSglichen 
Massierung yon getatinSsem t%eticulum, dem Anlagematerial fiir Endo- 
kardleisten End -kissen, geben meine DurchstrSmungsexperimente arch 
Hinweise auf die Weite der nach der Septation entstehenden arteriellen 
Gef~Be und der Anzahl der Klappen an den venSsen und arteriellen 
Ostien. 

Wenn sich die seitendruckfreien Zonen nicht im Bereich des kleineren 
Durchmessers des noch unseptierten, elliptischen Bulbotruncus be- 
finden, sondern diesen ]un~tionell in eine kleinere und eine gr5Bere H~lfte 
teilen, ist dies durch einen geringeren BlutfluB in einem der beiden 
Strombetten verursacht worden. Die anschliei~ende Septierung durch 
lumenw~rts vordringendes Endokardmaterial teilt den Bulbus dann aueh 
]ormal in zwei ungleich grol~e Gefiil~e, was als Grundlage fflr das Ent- 
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stehen yon S tenosen  anzusehen ist. Es ist dabei zu bedenken, dab die 
Gr6$endifferenzen zwisehen den im Waehstum arretierten und den 
ungeschgdigten Herzabschnitten erst allmghlich in Erscheinung treten 
und eine langsame Abnahme des Stromvolumens in dem einen, eine 
vermehrte DurchstrSmung im anderen zur Folge haben. Dies gilt 
besonders fiir die Atre s i en .  Da die Kammerseptierung normalerweise 
in der Mitre des 2. Fetalmonats vo]lzogen ist, diirfte die ,,Schrumpfung" 
- -  besser gesagt die Periode des re]ativ zu geringen Wachstums - - ,  

3p ,q~z 32 j 

Z r 

Ip I~ Ip zp 
a b c 

d Tv e f 

A b b .  11 a - - f .  Die A n f t e i l u n g  der  a r t e r i e l l e n  ( a - - c )  u n d  v e n 6 s e n  ( d - - f )  Os t i en  d u r c h  E n d o -  
k a r d k i s s e n  ( p n n k t i e r t )  m i t  E i n z e i e h n u n g  tier S t r o m f i g u r e n .  (Schwarz  ausge f ( i l l t :  O f t  des 
st~i,rksten S t romdtu .chf lusses ) .  a Normale r ,  b u n g l e i e h  s t a r k e r  S t r o m f l u B  i n  p u l m o n a l e m  
u n d  a o r t a l e m  B n l b u s - T r u n e u s a b s o h n i t t  be i  t y p i s c h e m  S t r S m n n g s p r o f i l .  e E l l i p t i s e h e s  
S t r 6 m u n g s p r o f i l  in  b e i d e n  T e i l r o h r e n  bei  u n g l e i c h e m  S t r o m f l u f t  m i t  A n s b i l d u n g  y o n  r 
bzw.  2 E n d o k a r d w t i l s t e n .  d ~-~ e T y p i s e h e  A u f t e i l u n g  der  v e n 6 s e n  Os t i en  m i t  Aus -  
b i l d u n g  y o n  3 T r i e u s p i d a l -  u n d  2 M i t r a l k l a p p e n .  f A u s b l e i b e n  der  v e n t r a l w ~ r t i g e n  Ver- 
s c h i e b n n g  des T r i e n s p i d a l o s t i m n  bzw. de r  do r sa lwhr~ igen  V e r l a g e r u n g  des M i t r a l o s t i u m  
m i t  A u s b i l d t m g  y o n  n u t  2 T r i c u s p i d a l k l a p p e n .  B e z e i e h n u n g  der  a r t e r i e l l en  Os t i en  wie  i n  

Abb .  9. - -  T = T r i c u s p i d a l o s t i m n ;  21~ r = 1Vfitralostinm; d = dorsa les ;  v = v e n t r a l e s  ; 
s = sep ta les  Segel  

etwa 15--20 Tage nach der Sehgdigung noch nicht beendet sein. 
Der Aufbau einer versehliel~enden Endokardplatte aus voneinander 
abgrenzbaren Teilen weist darauf hin, dab durch dieses Ostium zumin- 
dest zur Zeit der Kamnmr- und Bulbusseptierung noch Blur geflossen 
sein muB. Ein Vergleieh der Blutmengen in jedem Strombett  bei Mill  
bildungen jenseits der Fetalperiode mit dem StromfluB w~hrend der 
Septierung ist daher meines Erachtens nicht erlaubt. 

Die arteriellen Ostien sind mit 3 Klappon besetzt, wenn das Lumen 
in HShe der Bulbus-Truncusgrenze zum Zdtpunkt  der 8eptation 
elliptisch und die Blutgesehwindigkeit in der Mitre beider Hglften am 
gr613ten ist, mit gleichstarker Verminderung naeh allen Seiten. Die sich 
dann bildenden Toehtergefgl~e werden kreisrund (Abb. l l a ) .  Dies gilt 
~uch bei ungleieher Teilung mit versehieden groBmn Stromvolumen in 
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Aorta und Pulmonalarterie und eifSrmigem Lumen (Abb. 11 b). Haben 
die ungleichen TeilstrSme aber ein im Querschnitt elliptisehes StrS- 
mungsprofil, dann entstehen naeh der Septation 2 Gef~$e mit ellipti- 
schem Quersehnitt, das grSBere mit 4, das kleinere mit 2 Endokard- 
wfi]sten ~ Semilunarklappen besetzt (Abb. 11 c). 

Auch die Klappenanlagen an beiden venSsen Ostien sind form- und 
blutstromabh~ngig. Das Ostium atrioventrieulare ist zum Zeitpunkt 
der Septierung unsymmetrisch gebaut, was bisher zu wenig berfick- 
sichtigt wurde. Es wird in ein e]liptisches Mitral- und ein ovoides 
Tricuspidalostium aufgeteilt. [Dies geht auch aus einer Modellierung 
der Herzinnrgume bei einem Embryo der Altersklasse XVII,  11--14 mm 
KeimgrSBe, in einer Arbeit yon STREETER (1948) hervor.] Die queren 
Durchmesser der beiden Ostien und ihr StrSmungsdiagramm sind in 
Abb. 11 d - - f  eingetragen. Die Aufteilnng der Klappen wird nach dem 
oben Gesagten ohne weiteres verst~ndlieh. Wird die Lumenform dos 
rechten Ostium zu einer queren Ellipse umgewandelt, entstehen 2 Segel- 
klappen, wobei der septale Segelteil zumeist in die vordere Klappe 
,,einbezogen" wird (Abb. l l f ) .  

Die Ansiehten yon B~]~xE (1920) fiber die Roile dos Blutstromes 
bei der Herzgestaltung sind zum Tei] in seharfer Form zurfickgewiesen 
worden (STSHR jr. ]925 ; BREDT 1936). Die Kritik richtet sich - -  zweifel- 
los zu Recht - -  vor allem gegen die Vorstellung, dab der Blutstrom 
die Gestalt der Herzanlage, d. h. auch des Myoepikardmantels, die Ab- 
knickung des Vorhofes gegen den Kammerteil  und die Ausbildung des 
Kammerseptum direkt bedinge. Da eine Asymmetrie der Herzform 
bereits vet Beginn der BlutfSrderung sichtbar wird, ist diese Auffassung 
unhaltbar (KL. GO]~ttTTLEI~ 1955b). Bei dieser Ab]ehnung darf nicht 
vergessen werden, dab BE~EKES Thesen fiber die Genese der Stenosen 
und Atresien der Ostien, die Weite der groBen Gef~Be und die Bedeutung 
der seitendruckfreien Zonen f fir die Septierung durchaus verst~ndlich 
und mit meinen DurchstrSmungsversuchen gut in Ubereinstimmung 
zu bringen sind. Ich halte auch eine Differenzierung der Semilunar- und 
SegelMappen aus den kissenfSrmigen Endokardwfilsten in der yon 
B]~K]~  angedeuteten Weise ffir mSglieh, ohne jedoch hierzu auf Grund 
eigener Beobaehtungen Stellung nehmen zu kSnnen. Der Blutstrom 
bestimmt die selcundgre Ausgestaltung eines bereits vor seiner Mani/estation 
vorhandenen Ge/i~fles, nicht abet dessen Anlage. 

Auf Grund meiner Untersuehungen an Glasmodellen sind Aussagen 
fiber Gestalt und HShe des muskul~ren Kammerseptum nieht m6glich. 
Fiir das Entstehen der versehiedenen Transpositionsformen spielt das 
Kammerseptum eine nur untergeordnete Rolle, da fast alle bei kleinen 
oder groBen Septumdefekten vorkommen (Do~R~ 1955). Die Pars 
membranacea septi ventriculorum wird immer dann in ihrer Bildung 
gehindert, wenn ein Teilstrom aus einer Kammer in die andere ,,hinfiber- 
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kreuzt";  dabei enbstehen die ,,oberen" bzw. ,,hohen" Kammerseptum- 
defekte. Diese sind ffir alle Formen yon Dextropositio aortae obliga- 
torisch und stehen zur ,,reitenden" Aorta bzw. Pulmonalarterie in 
engster Beziehung. Bei den komp]etten Transpositionen mit vSlliger 
Trennnng der BlutstrSme ist fiir die Bildung der Pars membranacea 
der seitenverkehrte Ursprung der groBen GefgBe ohne Belang; sie wird 
dann gebildet, wenn der muskulgre Septumteil hoeh genug ist und sieh 
fiber diesem eine seitendruckfreie Zone befindet. Nach VersehluB des 
Septum resultiert eine vollst~ndige Trennung der Kreisl~tufe. 

Die Abkniekung yon Pro- und Metampulle ist Ursache fiir die Aus- 
bildung einer interventricularen Schntirfurche, deren Tiefe yon der 
St~rke der Abkniekung bestimmt wird; dieser Tell der tIerzschleife 
b]eibt gegenfiber den Naehbarabschnitten im ~Tachstum zurfick und 
seheint sich lumenw~rts einzustfilpen. In Wirklichkeit handelt es sieh 
um ein ,,Daran-vorbei-Waehsen" der seit]ichen Kammerabsehnitte. 
Es ist unwesent]ieh, ob sieh die Kammerteile dorsal oder ventral ab- 
knieken, ]ehlt aber die Abwinkelung bei Verkfirzung der Kammer- 
sehleife, bildet sieh auch kein Kammerseptum. Danach mSehte ich 
annehmen, dab die GrSBe des ,,Defektes" im muskul~ren Kammer- 
septum (besser das Ausmal3 seiner t{ypoplasie) Gradmesser der Ver- 
ktirzung der embryonMen Herzsehleife ist. 

Die mehr oder weniger starke Verlagerung des Ursprunges der groBen 
Gefs erlaubt keine sieheren Rficksehlfisse auf die Intensit/~t der voraus- 
gegangenen Keimschgdigung innerhMb der einzelnen Entwieklungs- 
stadien. Eine frfihzeitig einwirkende, m~Big starke Sch~digung diirfte 
in ihrer Auswirkung auf die t terzform yon einer sp~teren, aber sehwereren 
Beeinf]ussung kaum unterseheidbar sein. Allerdings ist das Erreichen 
der Endzust~nde mit Ursprung beider grogen Gef~13e aus den ihnen 
nicht ,,zugedachten" Kammern aueh bei noch so starker Beeintrachti- 
gung nieht mehr mSglich, wenn das Kammerseptum vorher weitgehend 
ausgebi]det und die Grundform des Herzens im wesent]ichen festgelegt 
war. Kommt es bei starker Itypoplasie des linken Kammerteiles auch zu 
einer Mitralatresie, wird der Einstrom yon B]ut durch dieses Ostium 
verhindert. In frfihen Entwieklungsstadien kann die Pulmonalarterie 
(mit entspreehendem Blutfibertritt  aus dem reehten Kammerteil  und 
starker Ventralverlagerung desselben) trotzdem fiber der linken Kammer 
entspringen, w~hrend es sp/iter nur zu einer exzentrisehen Position 
des Pulmonalursprunges reehts des Kammerseptum mit ungfinstigen 
h/~modynamischen Folgen kommt (Verminderung des PulmonM- 
stromes, PulmonMstenose bzw. -atresie). 

Es gelang durch relativ geringe Umformungen yon Glasmodellen ver- 
sehiedener normaler Entwicklungsstadien des Herzens, sowohl ,,korri- 
gierte" Transpositionstypen wie auch versehiedene Stellungsanomalien 
yon Aorta und Pulmonalarterie bis zur klassischen Transposition der 
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groBen Gef/~Be in ihrem Stromverlauf naehzuahmen. Es wurde dabei je 
nach dem AusmaB der Umformung ffir Herzanlagen zweier Entwieklungs- 
phasen je eine teratologisehe l~eihe aufgestellt, wobei die zweite in allen 
Punkten den yon Do~gg (1952) ersehlossenen Zusammenhang erkennen 
l~Bt. Die Ubereinstimmung in Form und Stromverlauf erlaubt die 
Ansicht, dab auch die lebende Herzanlage nach dem gleichen Prinzip 
umgeformt wird. Dieses erscheint als das Einfachste und naeh mehr- 
fachen Kontrollexperimenten auch als das Wahrscheinlichste und l/~Bt 
sich mit allen bisher bekannten Tatsachen in ~bereinstimmung bringen. 
Die Entwicklung einer abnormen Herzform h~ngt einzig yon Zeitpunkt, 
Dauer und Intensitgt der endogen oder exogen bedingten Beeinflussung 
ab; die umformungsf~hige Substanz ist das wachstums- und stoff- 
wechselaktive Myokardmantelrohr der embryonalen Herzanlage. 

Damit wird nach der geistreichen Theorie SPITZ~RS (1923) erneut der 
Versuch unternommen, die Vielf/fltigkeit der Abnormit~ten des arteriellen 
Herzteiles auf ein.gleichartiges MiBbildungsprinzip zurfickzuffihren. Im 
Gegensatz zu SPITZE~ wird die Abwandlung auf ein w/~hrend der Onto- 
genese wirksames Geschehen bezogen; ein Rfickgriff auf eine weit- 
gehend unbekannte Phylogenese ist ffir eine Beweisffihrung ungeeignet. 

Die Idee, HerzmiBbildungen aus Ver/~nderungen der Ontogenese zu 
deuten, ist durchaus nicht neuartig. Sie diente besonders P~R~:oP~ 
(1926), PERI~/KOI~F und WIgTI~G~I~ (1935), sowie Do~Rg (1943, 1950, 
1952, 1955) a]s Grundlage. Doing konnte die zahlreichen Schw/~chen 
der ontogenetischen Theorie yon PEg~KOPr und WraTI~G~g aufdecken; 
sie bestehen in erster Linie in der Konzeption, dal] Endokardleisten aus 
eigenem Antrieb, d. h. autonom entstehen und dann die Septierung des 
Herzens bewirken. Dabei wird auch den einzelnen Metameren eine 
Selbst~ndigkeit zugebilligt, die den wirklichen Verh~ltnissen in keiner 
Weise entspricht. Die embryonale tterzanlage sei aus einem Mosaik yon 
Einzeltefien zusammengesetzt, yon denen jeder einzelne eine ganz 
bestimmte, festgelegte prospektive Potenz und Bedeutung bereits v o r  

Beginn der Herzentwicklung habe. PE~KO~ (1937) hat sich weiterhin 
ganz betont gegen Ab~nderungen der normalen Entwicldung durch 
exogene l~aktoren, d. h. Keimsch/~digungen ausgesprochen. Er verlagert 
das Entstehen der MAl3bildung in die Genstruktur des Keimlings. 

A]le diese Thesen yon P ~ K o ~  und W m ~  kSnnen heute als 
widerlegt gelteni Die endokardialen Septen sind weder fiir die norrnale 
(KL G o ~ R ~  1955a und b) noch ffir die pathologische (Do~g~ 1950, 
1955) tterzgestaltung urs~chlich verantwortlich zu machen. Die 
Metaraerie des Herzschlauches ist ein Sekund~rph~nomen (P~T~E~ und 
K~A~E~ 1933), yon einer vor der tterzentwicklung festgelegten Mosaik- 
struktur der Herzanlage kann nach den Experimenten yon S~6~g jr. 
(1924a und b, 1925a und b, 1927, 1929) keine l~ede sein, und dab 
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exogene Faktoren Ursache einer Herzmif~bildung sein kSnnen, ist ein- 
wandfrei erwiesen ( B i Y c H ~ ,  Ri2BSAA~E~ und SC~LLO~CG 1953, 1954). 

Meine Auffassnng fiber die formbestimmenden Faktoren w/s 
der normalen und pathologischen Herzentwicklung unterscheidet sich - -  
obgleich auch auf die Ontogenese bezogen - -  erheblich yon den Ansichten 
PER~KOPFS und WIRTI~GERS: Die Herzanlage ist pluripotent und 
ursprfinglich ein einheitliches Ganzes, die Metamerie ist ein Sekund/ir- 
ph/~nomen, eine Autonomie einzelner Herzabschnitte ist - -  wenn fiber- 
haupt  - -  nur gering ausgepriigt. Als entseheidend sehe ich fiir die 
regelrechte und atypische Herzbildung die Umgestaltungen des wachs- 
turns- und stoffwechselaktiven Myoepikardmantels an, der im Anschlu$ 
an eine bis zu einem best immten Zeitpunkt  normMe Differenzierung 
durch exogene Faktoren wie auch durch abnorme Genkonstellation 1 
abgewandelt  werden kann. 

Bei fast allen stiirkeren Ab/~nderungen der typisehen Herzform ist 
die Herzmil3bildung mit  einer mehr oder weniger ausgepr/~gten Inversion 
anderer innerer Organe verbunden. Je  frfihzeitiger die Herzmiltbildung 
entstand (erkennbar an ihrer primitiven Form, den ,,Transpositionen" 
gfoBer KSrpervenen und der Ausprggung des Innenreliefs der Herz- 
kammern),  um so h/iufiger ist die spiegelbildliche Lage anderer Ein- 
geweide. Eine FALLoTsehe Tetrade i s t -  im Gegensatz zu einer 
TricuspidMagenesie (z. B. Fall W~BA 1954) - -  nicht mit  einer inversen 
Lage der Leber verbunden. 

Diese Beobachtungen lassen sich unschwer mit  meiner Vorstellung 
verknfipfen: Bleibt durch eine Sch/~digung ein Abschnitt  des tterz- 
sehlauches im Waehstum zurfick, dann fiberwiegt die Vergr5i3erung des 
normMerweise ,,passiven" Anteils, und der ganze Herzabschnitt  1/~l~t 
eine seheinbare l~otation (S. 396 if.) erkennen; die sonst an der Konvexit/~t 
befindliehen Teile rficken an die Konkavit~tt und umgekehrt,  zeigen 
demnaeh ein inverses VerhMten. Je  einheitlicher, d. h. primitiver die 
tIerzanlage, um so grSl3ere Anteile kSnnen dutch Sch~idigung invertiert 
werden, und wenn die im tubul/~ren Herzschlanch Mlein wachstumsaktive 
linke Anlagehiilfte betroffen wird, entsteht das Spiegelbild der normMen 
Herzanlage, der Situs inversus cordis und gleichzeitig auch - -  bei Arre- 
tierung des Wachstums der gesamten linken KSrperhglfte - -  ein Situs 
viscerum totalis, der damit  eine der in frfihester EmbryonMzeit fiber- 
haupt  entstehenden Mif3bildungen ist, was schon K. E. v. BA~R (1828) 
intuitiv erkannte. Normalerweise lagert sieh der Hfihnerembryo bei 
seiner Abschnfirung yore Dotter  auf die linke Seite. v. BAEiZ fand unter 
mehreren hundert  Hfihnerembryonen zwei, welehe ihre reehte Seite 
dem Dotter zugewandt batten,  bei einem war die Drehung noch nicht 
ausgesproehen nnd die Lage des Herzens normal. ,,In dem anderen 

1 Dieses Problem babe ich in anderem Zusammenhang (1955c) diskutiert. 
Virchows Arch. Bd. 328 29 
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Falle aber hatte schon der halbe FStus sich auf die rechte Seite gedreht, 
die hintere Halfte war nicht ganz gerade, sondern eigentiimlich gedreht, 
als ob sie Gewalt erlitten hatte (l). Das Herz war hier ganz umgekehrt 
gestellt, die Vorkammer lag nach rechts, die WSlbung der Kammern 
nach links, und so war in allen seinen Teilen das umgekehrte Verhaltnis 
der Lage, die wir als die normale beschreiben werden. Ich kann daher 
nicht zweifeln, dal~ bier ein Situs inversus sich zu bilden angefangen 
babe." 

K. E. v. BA~R ist auch der erste, der die Bedeutung des Blutstromes 
fiir die Stellung yon Aorta und Pulmonalarterie erfa]te: . . . . .  beide 
scheinen durch zwei verschiedene BlutstrSme entstanden.. .  Die sp~tere 
Um~nderung der Richtung des Blutstromes kann, glaube ich, allein die 
Entstehung der Lungenschlagader erklaren. Eben durch den Umstand, 
dal~ beide StrSme, sich kreuzend, auseinandergefahren sind, wieder sich 
gegeneinander richten mfissen, entsteht das knollenartige Aussehen der 
Aortenzwiebel." 

Es mahnt zur Bescheidenheit, dal~ diese wesentlichen Tatsachen 
bereits vor fast 130 Jahren gesehen, diskutiert und intuitiv richtig inter- 
pretiert wurden. 

Zusammenfassung 
1. Auf Grund yon DurchstrSmungsversuchen an umgeformten Glas- 

modellen embryonaler Herzanalagen und theoretischer Uberlegungen 
wird die Ansicht vertreten, dal~ die fehlerhafte Ausbildung yon endo- 
kardialen Septen und Herzklappen als Folge einer abartigen Gestaltung 
des Myoepikardmantelrohres entsteht, ttierdurch wird dem Blutstrom 
im Herzen eine andersartige Richtung erteflt. 

2. Der Mi]bildungsvorgang wird als Wachstumshemmung stofL 
wechselaktiver Herzschlauchbezirke wahrend ihrer Entwicklung ange- 
sehen. Die Ursachen kSnnen verschiedene sein. 

3. Fiir die Mannigfaltigkeit angeborener Herzmil~bildungen ist die 
untersehiedliche BeeinfluBbarkeit der Herzschlauchbezirke in den ein- 
zelnen Entwicklungsphasen urs~chlich verantwortlich. Das weniger 
stoffwechselaktive, ungesch~digte Myokardgewebe fiberwiegt sekund~r 
im Wachstum und ~ndert die Form des Herzschlauches. 

4. In systematisch durchgefiihrten Umformungen yon Glasmodellen 
menschlicher Herzanlagen aus der 4.--5. und 5. Fetulwoche mit an- 
schliel~ender DurchstrSmung konnten _~nderungen des Strombildes 
beobachtet werden. Die Richtung des ,,aortalen" und des ,,pulmonalen" 
Stromfadens entspricht bei dorsaler Abkriimmung der Herzschleife 
Strombildern bei HerzmiBbildungen mit ,,korrigierter" Transposition, 
bei Verst~rkung der ventralen Knickbildung mit Verkleinerung des 
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l inken Kammer te f l e s  Migbi ldungen  m i t  Dext ropos i t io  aor tae  und  kom- 
p le t t e r  Transpos i t ion  der  groBen Gef~ge. 

5. Ges ta l t  und  S t romver l au f  der  umgefo rmten  Modelle ]assen sieh 
mi t  Ges ta l t  u n d  B lu t s t romver l au f  der  en t spreehenden  HerzmiBbi ldungen  
vergleichen.  Auf  Grund  dieser Ube re in s t immungen  wird  gefolgert ,  dab  
das  MiBbildungsgeschehen dem theore t i sch  ersehlossenen te ra togene t i -  
schen Pr inz ip  gleicht.  

6. Die Feh lb i ldungen  des ar te r ie l len  t te rz te i les  kSnnen  in te ra to lo-  
gische l~eihen e ingeordnet  werden.  S tSrungen  in der  4 . - -5 .  Fe t a lwoche  
f i ihren zu den  , ,kor r ig ie r ten"  Transpos i t ions typen ,  solche der  5. Fe ta l -  
woche zu den Transpos i t ionen  der  groBen Gefgge. Der  yon  D o ] ~  
(1952) angenommene  Zusammenhang  zwischen mehr  oder  weniger 
s t a rken  Ar re t i e rungen  der  Bu lbuswanderung  und  der  Ver lagerung der  
GefaBursprfinge konn te  besti~tigt werden.  I h r e  Ursache  is t  in Wachs-  
t umss tS rungen  des s t romaufwgr t igen  K a m m e r a b s c h n i t t e s  zu suchen. 

7. Die Tr ieuspida lagenes ie  is t  durch  Ar re t i e rung  der  Ohrkanal -  
wande rung  in der  4 . - -5 .  Fe ta lwoehe  en t s t anden  und  yon  der  sparer  sich 
ausb i ldenden  Tr icusp ida la t res ie  abzu t rennen .  

8. S tenosen  und  Atres ien  der  Ost ien en t s t ehen  durch  Umle i tung  der  
B]u ts t rSme mi t  sekundi~rer Verkle inerung bzw. Obl i t e ra t ion  des a l t en  
S t rombet tes .  

9. Die Zahl  der  Semi luna rk lappen  h~ngt  yore  St rSmungsprof i l  im 
Bu]bo-Truncus  ab,  die Zahl  der  Sege lk lappen  yon  der  F o r m  der  Knick-  
bf ldung zwischen Vorhof  u n d  K a m m e r .  

10. Feh lende  Umsehl ingung  zweier B lu t s t rSme  im Bulbo-Truneus  
l~gt  diesen unsep t i e r t  und  ffihrt  zur  Ausbi ldung  eines Truncus  ar ter iosus  
communis .  

11. Es  wird  zur  Genese des Si tus  inversus  Ste l lung genommen.  
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