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Wiihrend zahlreiche pathologisch-anatomische Untersuchungen mif3-
gebildeter Herzen und die Deutung ihrer Fehlbildung ein fast uniiber-
sehbares Schrifttum fillen, sind uns aus der Zeit vor dem Aufblithen der
Herzchirurgie nur zwei ausfithrliche Arbeiten iiber Gehirnbefunde bei
Morbus caeruleus bekannt (BopmorTEL 1932, ScHOLZ 1941).

Obwohl die auffallendsten Veréinderungen an den meisten dieser
Gehirne die hochgradig erweiterten und prall gefiillten BlutgefiBe in
der Leptomeninx und in der Hirnsubstanz sind, befassen sich sowohl
die beiden genannten, als auch die meisten Untersucher in neuerer Zeit
vorwiegend mit den Verdnderungen der Nervenzellen und der Frage
der Entstehung der Hirnerweichungsherde. Vor allem amerikanische
und. franzosische Untersucher messen der Thrombose und Embolie der
HirngefiBle grofle Bedeutung bei (Literatur bei BocHNIK). ScHOLZ
dagegen hat bereits 1941 als erster von einem Naturexperiment des
Sauerstoffmangels gesprochen und die Hirnverinderungen bei einem
18jahrigen Mann mit Morbus caeruleus als Folgen der Hypoxie gedeutet.
Auf diese interessanten Untersuchungsergebnisse soll aber hier nicht
weiter eingegangen werden, denn ganz gleich wie die einzelnen Beobach-
ter die Entstehung der Hirnverdnderungen deuten, ob sie den Sauer-
stoffmangel, die Thrombose, die Embolie oder die Zirkulationsstérung
in den Vordergrund ihrer Theorie stellen, immer ist das GefiBsystem
als Zwischenglied mitbeteiligt.

BoprcuaTEL hat schon 1932 darauf hingewiesen, dafi die hochgradige
Erweiterung und Hyperdmie der Gehirn- und PiagefiBle nicht als Folge
einer kardialen Stauung aufgefalit werden diirfte, denn bei anderen
Herzerkrankungen mit schwersten Stauungserscheinungen an den typi-
schen Organen fanden sich derartige Hirngefdfverinderungen niemals.
Von Devic, GirarD und Masson wurde 1951 die Meinung vertreten,
daB es sich bei den angiomatds wirkenden PiagefiBverinderungen um
der Herzmilbildung parallele Fehlbildungen handele. Sie kamen zu
diesem Schluf anhand zweier Fille von Farvorscher Tetralogie, bei
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denen sie als weitere MiBbildung eine Occipitalisation des Atlas beobach-
teten. Die intrakraniellen Gefifie wurden 1953 von Boounik als Sub-
strat und Zwischenglied in der Kette des chronischen Sauerstoffmangels
bei 6 Fillen von Morbus caeruleus untersucht, und die teleangiektati-
schen Bildungen in der Pia und im Gehirn als Folgen eines formativen
Reizes der chronischen Hypoxie gedeutet. Auf dem Chirurgenkongref
1954 berichtete MEESSEN iber die pathologische Anatomie des Morbus
caeruleus und gab an, er habe in seinem groBen Material keine angio-
matds wirkenden Piagefifigeflechte beobachtet, und er knne auch nicht
die pathogenetische Bedeutung des O,-Mangels fiir die Entstehung der
Gefibverinderungen anerkennen. Er hilt letztere vielmehr fiir An-
passungsreaktionen an verinderte Kreislaufverhéltnisse und an den
Sauverstoffmangel.

Es stehen sich also zwei grundsatzhehe Auffassungen tiber die
Entstehung der BlutgefdBverinderungen in der Leptomeninx und im
Gehirn bei den kongenitalen Herzfehlern mit Mischungscyanose gegen-
tiber. Wahrend Drvio glaubt, daB hier eine M¢fbildung im Sinne eines
diffusen Hamangioms vorliege, meinen BocHNIK und MEESsEN dagegen,
es handele sich um. die Folgen einer Funktionsstorung, wobei ersterer
die Schidigung der GefiBwandungen durch den Sauerstoffmangel in
den Vordergrund stellt, letzterer aber nur eine Anpassung an die ver-
dnderten Kreislauf- und Sauerstoffverhiltnisse annimmt.

-Obwohl Capillar- und GefiBerweiterungen bei Morbus caeruleus in
der Lunge (GraMpaLMo und SCHOENMACKERS), in der Leber (Gusmano),
im Herzen (Bormkr und ScEmipT) und im Auge (BURK und Nort-
HOFF) beschrieben wurden, haben wir unsere Untersuchungen bewuBt
nur auf die Gefile der Leptomeninx beschrénkt. Da in den weichen
Hirnhduten Capillaren fehlen (PETERSEN, SCHALTENBRAND), haben wir
hier ideale Moglichkeiten, die getrennt verlaufenden Arterien und Venen
in ihrer flichenhaften, netzartigen Ausbreitung zu beobachten. Um zu
einer weiteren Kldrung der grundsétzlichen Auffassungen zu kommen,
schien es uns von Wichtigkeit, genauere Aussagen iiber die Angio-
architektur besonders der kleinen PiagefiBle machen zu konnen. Kine
Abgrenzung der beiden Mdglichkeiten — Gefé8miBbildung oder Gefdf-
schaden infolge chronischer Hypoxie — anhand des morphologischen
Befundes ist ja duBerst schwierig, denn schon bei umschriebenen intra-
kraniellen Hiamangiomen ist eine Unterscheidung von primir miB-
gebildeten und sekundiir kreislaufbedingt verinderten GefiBen fast
unmdoglich (BERGSTRAND, -OLIvECRONA und TONNIS; MANUELIDIS). Bei
Morbus caeruleus ist die Deutung der makroskopischen Befunde durch
die diffuse Anordnung der erweiterten Gefidfie noch besonders erschwert.
So kann die Diagnose Haemangioma racemosum diffusum nur als sub-
jektive Bewertung des makroskopischen Bildes und in Abhingigkeit
von anderen morphologischen Befunden gestellt werden.
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Diese Schwierigkeiten versuchten wir durch die Erfassung der Anzahl
der BlutgefidBe in der Leptomeninx zu umgehen: Bei der Annahme einer
Hémangiombildung wire unseres Erachtens eine Vermehrung sowohl
der grofen als auch der kleinen Piagefafle zu erwarten gewesen. Dagegen
hitte das Vorliegen einer funktionell bedingten Pseudovermehrung der
mittelgroBen Arterien, die durch Erweiterung sonst nicht darstellbarer
kleiner Arterien zustande kommen soll (SocHOENMACKERS und VIETEN),
durch die Verminderung der kleinen Arterien erkennbar sein miissen.
Wir glaubten, die eine oder die andere Auffassung durch Auszdhlung
der kleineren Gefif3e in sog. Hiutchenpriparaten (Soauvrrz und KNIBBE)
untermauvern zu kénnen. Um das Bild unserer Untersuchungen abzu-
runden, seien zuerst die wichtigsten makroskopischen Befunde sowie
einige klinische Angaben zusammenfassend dargestellt.

Uns standen insgesamt 22 Fille mit angeborenen Herzfehlern zur
Untersuchung zur Verfigung. Der jingste Fall war ein 50 em langes,
maceriertes Totgeborenes, der dlteste ein 19jahriger Mann.

Makroskopische Befunde

~ Um unser Material der Schwere des makroskopischen Befundes nach
ordnen zu kénnen, haben wir die Ober- und Unterflichen der Gehirne
photographiert und je nach Fullung und Weite der grofien und kleinen
Piagefifie eine Unterteilung in 5 Gruppen vorgenommen.

Gruppe I: Normale Fillung und Weite aller PiagefiBe.

Gruppe II: Geringe Erweiterung und stirkere Blutfiille der groBeren Piagefifle.

Gruppe 1I1: Stérkere Erweiterung und Blutfiille sowohl der groBen als auch der
kleineren Piagefifie.

Gruppe 1IV: Hochgradige Erweiterung und Thrombose einiger grofler Piagefafe
bei Sinusthrombose und Hirnerweichungsherden (diese Gruppe wurde
von den anderen abgegrenzt, da vielfach eine genaue Beurteilung der
kleinen GefaBe nicht moglich war).

Gruppe V: Hochgradige Blutfillle aller groflen und kleinen Gefifle und aus-
gesprochene Pseudovermehrung.

In den 16 Fallen der Gruppen II—V finden wir eine Erweiterung und stirkere
Blutfille der GefiBe in der Leptomeninx. Hochgradig erweiterte und stirker
geschlangelte Piagetifle mit ausgedehnten Konvolutbildungen (gewundene GefaB3-
kniuel) sehen wir nur in den 4 Fillen der Gruppe V (Fall 19—22). Bei 16 der
22 Herzfehler handelt es sich um Farrorsche Tetralogien. Diese Kinder sind
2 Jahre, 8 Monate bis 16 Jahre alt. Unter Beriicksichtigung des Alters und bei
Abwigung der Schwere der HerzmiBbildung im Einzelfalle, z. B. nach Stirke der
Pulmonalstenose, Grad der Rechtsverlagerung der Aorta, GréBe des Ventrikel-
septumdefektes und anderer Anomalien des Herzens konnen wir keine Uberein-
stimmung mit der Auspragung der makroskopischen GefiBbefunde in der weichen
Hirnhaut finden. Bei den tibrigen Herzmifbildungen ist es vielleicht auffallig, daB
die morphologisch schwerste MiBbildung in unserem Material (Fall 21: Cor uni-
ventriculare biatrium) hochgradige PiagefaBverinderungen (Gruppe V) hat,
wahrend die beiden einfacheren Falle mit Ventrikelseptumdefekt bzw. Lutembacher-
komplex makroskopisch unauffallige Piagefale aufweisen (Gruppe I, Fall 2 und 3).
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Bei beiden Fillen mit Transposition von Pulmonalis und Aorta war es zu Throm-
bosen und Hirnerweichungen gekommen (Fall 14 und 17). Aber sowohl in diesen
beiden als auch in den iibrigen 3 Féllen (15, 16 und 18) waren die Erweiterungen
und Konvolutbildungen der nicht thrombosierten PiagefiaBe nicht so hochgradig
wie bei denen der Gruppe V. Eine frische Endokarditis sehen wir in den Fillen
4,8,10, 19 und 20, d. h. gerade bei denen, die makroskopisch keine intrakraniellen
Thrombosen und Hirnerweichungen haben. Es ist ferner auffallend, daB in den
Fallen mit hochgradigsten GefaBkonvoluten, bei denen die groBen und kleinen
GefaBe stark erweitert und vermehrt (?) erscheinen, makroskopisch keine Hirn-
erweichungen auffindbar sind. In 5 von 22 Fillen finden wir auBerhalb des
Herzens gelegene Mifbildungen (Fall 11: persistierende V. cava cran. sin. —
Fall 15: Hypoplasie der linken Ohrmuschel. — Fall 18: Mongolismus. — Fall 19:
persistierende V. cava cran. sin. und Blockwirbelbildung der Brust- und Lenden-
wirbelsdule. — Fall 21: persistierende V. cava caud. sin.).

Von den klinischen Befunden seien nur einige Angaben zur Frage der Hypoxie
angefithrt (die Krankenblitter iiberlieBen uns freundlicherweise Herr Prof. Dr.
E. GomrBaxp, Herr Prof. Dr. v. ScuuBerRT und Herr Prof. Dr. H. BruascE
vom Stadt. Krankenhaus Moabit). — In allen Fillen bestand eine Cyanose. Aus-

Tabelle 1
L] e 3. 4, 5. 6. ool s
G Sek Grad d V%ﬁfal:lg“ﬁg ) ggéqudeis
TUp-| Fall . ek- Alt d " iB- T er - nirigei-
R N U | dosobloohe | e | PUmOMN | TS i
% mm
|
I 1. 310/54| 4J. 6M.3| TFallot. hochgradig 50 3x4
2. [408/54|19J. &/ Lutemb.
3. [228/50| 2'/,Mon. Q| V.- Sep.-Def. 8@
4. | 38/52| 4J. .8 Fallot. mittelgrol 30 15z
5. 1523/562| 3J. 3 Fallot. mittelgro 50 10 B
I 6. | 43/53| 2J.8M. & Fallot. Atresie 50 15x12
7. 133/64|15J. Q Fallot. hochgradig 50 21 x 10
8. |183/53 |16J. Q Fallot, hochgradig 30 15
9. | 47/53| 4J.7TM. @ Fallot. Atresie 40 10g |
I | 10, 252/53 | 7J. ? Fallot. hochgradig 30 10@
11. 494/52| 6J.5M. @ Fallot. hochgradig 50 10
12, 267/53| 8J.2M. @ Fallot, Atresie 50 153
13. 1400/53 | 4J. 3 Fallot. hochgradig 30 13x11 |
Iv | 14. | 36/54| 1J.8M. 3 Transp. kein
15. |160/53 | 3J. Q Fallot. mittelgrof3 30 15x7
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biatrium. fehlt
22, 1401/54 | Totgeb. & |V.-Sept.-Def. 5x10
A. 1. St.
l
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sagen fiber den Grad der Blausucht in den einzelnen Fallen sind anhand der Kran-
kengeschichten nicht zu machen. Sog. hypoxdmische Anfille fanden wir in den
Fillen, die von mir mit 4 -+, bei sehr haufigen Anféillen mit 4 + + bezeichnet sind.
Sie kamen unabhingig von der Schwere der HerzmiBbildung vor. Eine Uberein-
stimmung mit der Ausprigung der PiagefaBverinderungen ist nicht erkennbar.
Zwar finden wir hiufige Anfille in der Gruppe IV (Fall 16 und 18) und in der
Gruppe ITT (Fall 13), dagegen ist nur in einem Falle der Gruppe V (Fall 20) ein
schwerer Anfall in der Vorgeschichte bekannt. Die Angabe der Hémoglobinwerte
(Spalte 16) 1aBt keine GesetzmaBigkeiten erkennen und ist auch nach den Beobach-
tungen von BIiNg nicht zu verwerten.

Besprechung der makroskopischen, pathologisch-anatomischen Befunde

Es fallt also in den 16 Fiéllen der Gruppen IT—V eine Erweiterung
und stérkere Blutfiille der GefiBe in der weichen Hirnhaut auf. Hoch-
gradig erweiterte PiagefiBe mit ausgedehnten Konvolutbildungen wie
sie von BocHNIK und von MEESSEN als besonders auffallend beschrieben
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wurden, sahen wir nur bei den Fillen der Gruppe V (Abb.1). Nur
diese vier konnte man unseres Erachtens, wie es DEvIC tat, als diffuse
Hamangiome ansprechen. Eine besondere Hiaufung anderer MiBbildungen
in dieser Gruppe konnten wir nicht beobachten. In 5 der 22 Fille fanden
wir auflerhalb des Herzens gelegene Millbildungen, allerdings handelt
es sich dreimal um eine persistierende obere bzw. untere Hohlvene.
Rechnet man aber selbst nur das Vorkommen von Blockwirbelbildungen
und Hypoplasie der Ohrmuschel sowie von Mongolismus (je 1 Fall) als
parallele MiBbildungen, so ergibe das einen Anteil von etwa 13%.
Bereits 1898 gibt VIERORDT
an, daB in 10% aller Fille
mit Herzmifbildungen Kom-
binationen mit Fehlbildungen
anderer Organe zu finden
gseien. Von GrLoor wurden
1953 bei 122 HerzmiB-
bildungen in 34% der Fille
auBerhalb des Herzens ge-
legene Anomalien beobachtet.
Es dirfte also die Behaup-
tung Boorniks, dall Dei
,,Herzfehlern auffallig selten
Abb. 1. Hochgradige Erweiterung und Blutfille andere MiBbildungen be-
fer Emin und Klesen Gelae i dex L0t ghachtet werden*, nicht 7.
4jhrig, &) treffend sein. Damit ist aber
diese Begriindung seiner Ab-
lehnung der von DEvic vertretenen MiBlbildungstheorie der angiomatos
wirkenden Piagefaligeflechte hinfallig.

BEin Zusammenhang zwischen dem Grad der makroskopischen Aus-
pragung der Gefifverdnderungen in der Leptomeninx und der Schwere
der HerzmiBbildung ist nicht zu erkennen. Daraus koénnen aber im
Hinblick auf die Sauerstoffmangelsituation keinerlei Schliisse gezogen
werden, denn die Stirke der Hypoxie ist nicht allein von der Schwere
des Vitium cordis abhiingig (Gramparmo und SCHOENMACKERS). Groflere
Hirnerweichungsherde fanden wir nur in 4 Féllen, von denen alle schon
makroskopisch ausgedehnte Thrombosen intrakranieller GefiBle auf-
wiesen. Dabei fiel auf, dafl die Erweiterung und Konvolutbildung der
nicht thrombosierten PiagefiBe keinesfalls sehr schwer war. Eine frische
oder akut-rezidivierende Endokarditis der Pulmonal- bzw. Tricuspidal-
klappe beobachteten wir in 5 Féllen, von denen aber keiner grobe
PiagefiBthrombosen oder Hirnerweichungen hatte. So ist die Annahme
einer aus dem Herzen stammenden Embolie als Vorldufer der Hirn-
erweichungen in unserem Material nicht gegeben. Natiirlich bleibt
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dabei die Moglichkeit einer Embolie aus den Lungenvenen offen (GLUCK,
HarL und Stevenson). Die Weite der Blutgefédfle in der Leptomeninx
scheint fiir die Entstehung der intrakraniellen Thrombosen nicht mit
ausschlaggebend zu sein, denn in 4 Fillen (Gruppe V) mit hochgradiger
Erweiterung der groBfen und kleinen Piagefifle waren makroskopisch
keine Thrombosen zu erkennen.

Bei einem macerierten Totgeborenen mit Ventrikelseptumdefekt
und Aortenisthmusstenose (Tabelle 1, Fall 22) beobachteten wir hoch-
gradige piale GefiBkonvolute. Uber einen derartigen Befund ist unseres
Wissens bisher in der Literatur nicht berichtet worden. Da er uns
besonders geeignet erscheint, zur Frage der Ursache der angiomatds
wirkenden Piagefifbildungen beizutragen, soll hierauf etwas ausfihr-
licher eingegangen werden.

Klinisch-anamnestische Daten: Die Mutter ist eine 25jihrige Erstgebarende.
Von 1950—1951 hatte sie eine sekundére Andmie nach hiufigen Blutspenden. Sonst
war sie angeblich nie ernstlich krank. Letzte Regel am 28. 10. 53, Erste Kinds-
bewegungen am 24. 3. 54. Im Anfang der Schwangerschaft starkes Erbrechen,
im 4. Monat Schmerzen im rechten Unterbauch. Bei der Krankenhausaufnahme
am 2. 8. 54 waren die kindlichen Herztone nicht zu horen. Nach einer Geburts-
dauer von 20 Std wird aus reiner Steifilage ein toter, macerierter Knabe geboren.
Die Nabelschnur ist locker zweimal um den Hals und den rechten Oberschenkel
geschlungen.

Pathologisch-anatomischer Befund (S.-N. 401/54): 50 cm langes, 2750 g schweres,
ménnliches, unreifes, maceriertes Totgeborenes. Fast 0,5 1 em groBer subaortaler
Ventrikelseptumdefekt. Dilatation des rechten Herzventrikels. Etwa 6 mm weit
offener Ductus Botalli. Offenes Foramen ovale. Aortenisthmusstenose von 2 mm
lichter Weite, im Bogen proximal vom Ductus Botalli bis zum Abgang der linken
A. subclavia reichend. Vorgeschrittene Autolyse der inneren Organe.

Makroskopischer Befund des Gehirns und seiner Héute: Gehirngewicht 340 g.
Die groBen Piagefifie sind hochgradig erweitert und geschlangelt. Auch die kleineren
GefiBe sind prall gefiillt und scheinen vermehrt zu sein. Eine Differenzierung der
Gefille etwa anhand ihrer Wandstérke ist nicht moglich. Die vendsen Blutleiter
in der Dura sind auffallend weit. Sie enthalten wenig braunliche Leichengerinnsel
und braunlich-fliissiges Blut. Die Hirnsubstanz Ja8t auBer einer stirkeren Zerflie-
lichkeit, wohl infolge der Autolyse, keine Besonderheiten erkennen.

Histologischer Befund der Piagefafle: (Es wurden verschiedene Stellen von
der Konvexitdt und der Basis nach Paraffineinbettung untersucht., Farbungen:
Hamatoxylin-Eosin, van Gieson, Elastica nach WEIGERT und van Gieson-Elastica).
In allen Schnitten finden sich in der Pia zahlreiche dimnwandige, hochgradig
erweiterte und prall mit Blut gefilllte GefiBe. IThre Wiande werden von Binde-
gewebe gebildet, das teilweise aufgelockert oder auch verquollen ist. Muskulatur
sowie elastische Fasern sind nicht erkennbar. Es handelt sich ihrem Wandaufbau
nach um Venen. Der Durchmesser dieser groBen Venen betragt bis 2,5 mm, ihre
Wandstérke bis 40 u. Ferner finden sich zwischen diesen groBen Venen vielfach
Anhdufungen zahlreicher um etwa 150 u weiter Venen, deren Wand im Ver-
hiltnis zum Lumen dicker ist. Aber auch hier erkennt man nur eine meist lockere
Bindegewebsschicht. Endothelien sind nicht zu sehen, eine Adventitia ist selten
kaum angedeutet vorhanden. Diese groBen und kleinen Venen bilden an der
ganzen Oberfliche Konvolute und dringen vereinzelt in die Hirnsubstanz vor.
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Die Anzahl der Arterien ist dagegen auffallend klein. Besonders die groBen Arterien
(Durchmesser 200—600 u, Wandstirke 40—80 ) sind erweitert, stark geschlan-
gelt und prall mit Blut gefiillt. Thre Adventitia besteht aus lockerem Bindegewebe.
Die Starke der Muskulatur ist im gleichen Gefiquerschnitt teilweise sehr unter-
schiedlich. Mitunter erscheinen die Muskelfasern etwas verquollen, aber nirgends
findet sich eine Fibrose oder Hyalinose. Die kleineren Arterien weisen keine Beson-
derheiten auf. Alle Arterien haben eine deutliche, meist breite Elastica interna.
Eine Elastica externa fehlt. In einzelnen kleinen Arterien erkennt man kleine
Intimapolster, an denen vor allem die hier aufgesplitterte und verbreiterte Elastica
interna beteiligt ist. Es bestehen ausgedehnte Blutaustritte in der Pia und auch
perivasculdr im Gehirn. Die Capillaren im Gehirn sind stark geschlingelt und
prall gefillt.

Bei einem Totgeborenen mit angeborenem Herzfehler finden wir
folgende Verinderungen an den Piagefifien: Ektasie und Hyperimie
der Venen, Konvolutbildungen, Intimapolster in den Arterien sowie
Diapedeseblutungen. Etwa gleichartige Befunde an den Pia- und Hirn-
gefiBen sind auler bei der Blausucht bisher nur von PorTER beschrieben
worden. Angeborene Herzfehler beobachtete sie in ihren 3 Fillen mit
diffusen Angiektasien der Leptomeningealgefifie bei Neugeborenen
nicht. In einem Falle miindete nur eine linke obere Hohlvene in den
linken Herzvorhof ein. Die beiden anderen Neugeborenen hatten auBer
den Piagefifverinderungen nur eine auffillige Hypertrophie des Herz-
muskels. Auf die Atiologie der GefiBbefunde ging die Verfasserin nicht
ein. Sie warf nur die Frage auf, ob die Herzhypertrophie die Folge der
Angiektasien sei. Wir berichteten vor einiger Zeit iiber ein 16 Std
altes Neugeborenes, das klinisch als Blausucht imponierte, bei dem sich
aber am Herzen nur eine Hypertrophie und Dilatation des rechten
Herzens sowie eine diffuse himangiomatose Bildung der Piagefiie und
eine hithnereigrofie Erweiterung der Blutleiter in der hinteren Schidel-
grube fanden (PorurEr). Wir deuteten diese Verdnderungen als Mil3-
bildung der intrakraniellen Gefélle.

Bei der in unserem jetzigen Falle vorliegenden MiBbildung am
Herzen und an den grofien herznahen Gefafien eine chronische Sauer-
stoffmangelsituation als Ursache der Piagefdfiverinderungen anzu-
nehmen, widerspricht folgender Tatsache: von allen Gefillen des Fetus
enthalten nur die Nabelvene und ihre Verzweigungen rein arterielles
Blut, alle Organe des embryonalen Korpers dagegen erhalten in ver-
schiedenem Grade gemischtes Blut. Wieweit der Mischungsgrad des
Blutes, das in die Piagefidfle gelangt, etwa durch den Ventrikelseptum-
defekt und die Aortenisthmusstenose verdndert sein kénnte, ist nicht zu
iibersechen. Er ist aber unseres Erachtens nicht so groB, dafi derartig
hochgradige piale GefiBkonvolute die Folge sein konnten. Soweit uns
bekannt ist, fithrt selbst eine tiber mehrere Jahre andauernde chronische
Hypoxie bei Farrorscher Tetralogie nicht zu derartiger Ausprigung
dieser Befunde. Auch die Nabelschnurumschlingung kann nicht die Ur-
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sache fiir einen chronischen Sauerstoffmangel in diesem Falle sein. Sie
war sehr locker und hinterlieB keine vitalen Reaktionen, so daB wir
sie eher als postmortal entstanden deuten mochten. Die Moglichkeit eines
allgemeinen chronischen Sauerstoffmangels infolge mitterlicher oder
placentarer Faktoren ist natiirlich hier nicht auszuschlieBen. Uber ein
derartiges Vorkommen und seine Auswirkung in den spiteren Schwanger-
schaftsmonaten ist uns nichts bekannt. Die Bedeutung dieses Falles
liegt abernicht in der Fragenach der Ursache der PiagefdfBveréinderungen.
Bei ihm ist eine postnatale Entstehung auszuschlieBen. So ergab er
die Anregung, auch bei den anderen Féllen mit Morbus caeruleus mog-
lichst einen Zeitpunkt fiir die Entstehung der Piagefdfverinderungen
festzustellen. Darauf soll ausfithrlicher anhand der Untersuchungen
im Hautchenpriparat spiter eingegangen werden.

Die histologischen Befunde an den Gefidflen der weichen Hirnhaut
entsprechen in den meisten unserer Félle vollig denen schon von
Bocaxix ausfithrlich dargestellten. Wir kénnen uns aber seinen
Schliissen, zu denen er vor allem durch den Vergleich mit den Tier-
experimenten von MEROKER und OpITZ sowie HUERKRAMP und OPITz
kommt, aus den gleichen Grinden, die schon MEESSEN anfithrt, nicht
anschlieBen.

Untersuchungen an den kleinen Blutgefiiden der Leptomeninx
in sog. Hiautchenpriparaten

Zu Beginn der Untersuchung unseres Materials schien es uns von
Wichtigkeit, die Anzahl der kleinen Gefidfe in der Leptomeninx irgend-
wie zu erfassen, um eine Vermehrung oder Verminderung derselben
im absoluten oder relativen Sinne eindeutig darzustellen und somit eine
der bestehenden Anschauungen zahlenmifBig zu untermauern. Wir
glaubten, beim Vorliegen einer hdmangiomatdsen Bildung (DEvIc) eine
absolute Vermehrung der kleinen Piagefille finden zu miissen, wihrend
eine Pseudovermehrung der mittelgroBen Gefifle (MEESSEN) eine Ver-
minderung der kleinen hétte zur Folge haben miissen. Der Versuch einer
Zshlung der Gefifle oder die Messung ibrer Weite an diesem griéBeren
Material erwies sich aber als technisch nicht durchfithrbar. In der
Leptomeninx handelt es sich ja um netzartig angeordnete Arterien-
und Venengeflechte, die hier nicht durch Capillaren miteinander ver-
bunden sind. So ist es unmoglich, eine zur Peripherie hin abnehmende
Weite der EinzelgefiBle oder die Anzahl gleich starker Gefdfstrecken
zwischen den einzelnen GefidBteilungsstelllen zu bestimmen.

Aber gerade die netzartige Angioarchitektur ermoglichte es uns,
nach zahlreichen Versuchen zu einem zahlenmiBig brauchbaren Ergeb-
nis zu kommen. Wenn man nimlich in einer bestimmten Fliche eines
Netzes die Knotenpunkte auszihlt, erhilt man einen MaBstab der
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Dichte der Netzschlingen in dieser Flicheneinheit. Diese Zihlungen
fiihrten wir an sog. Hiutchenpriparaten der Leptomeninx durch. Diese
hatten wir entsprechend der Beschreibung von Scrurrz und KNIiBBE,
die sie zur Beobachtung entziindlicher und neoplastischer Bildungen
verwandt hatten, hergestellt. "

Von den formalinfixierten Gehirnen werden etwa 1—2 em? groBe Hautchen
aus der Leptomeninx tiber beiden Gyri occipito-temporales mediales et praecentrales
abgezogen und wie Gefrierschnitte mit Hamatoxylin-Eosin gefirbt. Da die Haut-
chen verhaltnisméBig dick sind und sich nach Alkoholbehandlung vielfach stirker
wellen, erweist es sich als vorteilhaft, sie auf den Objekttriger aufgezogen zu firben.
Die Gefaligeflechte werden dann mittels eines Mikroprojektionsapparates bei einer
Vergroferung von 1:150 gezeichnet und die Verzweigungsstellen der Arterien und
Venen in einem 25 mm? groBen Gebiet jedes Priaparates gezéhlt. Bei einer Aus-
zéhlung von 4 Priparaten je Fall werden also jeweils die GefaBverzweigungsstellen
in 1 cm? bestimmt. Es werden die Aufzweigungsstellen der Arterien und Venen
gemeinsam gezdhlt, da die Differenzierung der pri- und postcapillaren GefiBe
nur bei der Verfolgung derselben zu ihrem Ursprungsgefai moglich ist. Diese
kleinsten Arterien und Venen gleichen in der Leptomeninx in ihrem Aufbau eher
den Capillaren. So méchten wir die zwar topographisch zutreffende Bezeichnung
Arteriole bzw. Venole hier nicht gebrauchen. Im allgemeinen ist die Unterscheidung
zwischen Arterien und Venen bei dieser VergroBerung auch bei stirkerer Blut-
fillle, wie wir sie ja bei der Blausucht haben, gut méglich. Einmal laufen die
Arterien meist geradlinig, die Venen dagegen gekriimmt, zum anderen ist der Wand-
aufbau und insbesondere die Lagerung der Muskelkerne in den Arterien sehr
eindrucksvoll. Die -Schwankungsbreite der-Zahl der GefiaBverzweigungsstellen
in je 25 mm? der vier verschiedenen Regionen der Leptomeninx betriigt in dem
hier verwendeten Material je Fall nie mehr als 4 10%, meist liegt sie sogar
unter -+ 5%. 3 Fille, bei denen aus bisher nicht erklarlichen Griinden diese
Schwankungsbreite hoher ist, werden nicht mit ausgewertet. Im weiteren Verlauf
der Arbeit sind jeweils die Durchschnittswerte aus den 4 Messungen (= 1 em?),
also die Zahl der Verzweigungsstellen in 25 mm? je Fall angegeben.

Zuerst sei anhand von 11 Fillen, die keine pathologischen Veréinderungen
an den GefaBlen der Leptomeninx und keine Herzmifibildung hatten, die normale
Entwicklung der Angioarchitektur vom 5 cm langen Keim bis zum Erwachsenen-
alter dargestellt (einen Teil dieses Materials verdanke ich Herrn Prosektor Dr.
Kors und Herrn Medizinaldirektor Dr. WEmMan~). Beim 5 cm langen Keim
laB3t sich leicht ein Hautchenpriparat von der Leptomeninx fast einer ganzen GroB-
hirnhemisphére herstellen. Zu diesem Zeitpunkt der Entwicklung ist die Lepto-
meninx sehr zellreich. Dadurch ist bei schwicherer VergréBerung eine Differen-
zierung von Arterien und Venen nur-an der Art des GefaBverlaufes und der Weite
derselben moglich. Die feineren Blutgefifie sind in dem zellreichen Gewebe, vor
allem wenn sie fast blutleer sind, kaum noch zu erkennen, so dal man den Eindruck
hat, als’ ob sich die groBen Gefidfle hier baumartig verzweigen (Abb. 2a). Beim
9—33 cm langen Keim dagegen erkennt man bei gleicher Vergréfiérung ein sehr
dichtmaschiges Netz meist stark blutgefillter Arterien und Venen (Abb. 2b).
Dieses Netzwerk ist béim 55 cm langen Totgeborenen nicht mehr zu finden, es
ist viel grobmaschiger geworden. Hier sind schon bei schwacher Vergrofierung
geradlinig verlaufende, dickwandige Arterien und diinnwandige, etwas geschlingelte
Venen deutlich zu unterscheiden (Abb. 2¢). Dieses Bild der GefaBgeflechte sehen
wir in fast gleicher Weise in nur sehr gering unterschiedlicher Dichte bei allen
von uns untersuchten Kindergehirnen und dem einzigen Erwachsenengehirn. Aus-

I
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Abb. 2a——c. Normale Verzweigung der Blutgefafie in der Leptomeninx im Hiubchen-
praparat. a 5 cm langer Fet, b 28 cm langer Fet, ¢ 55 cm langes Totgeborenes

den Untersuchungen von Kapustixa wissen wir, daB die GefiBschlingen wihrend
des 8. Schwangerschaftsmonats umgebildet werden und ihre endgiiltige Form am

Virchows Arch. Bd. 329 6a



84 JURGEN POLLTER:

Ende des 2. Lebensjahres erreichen. Sie kann zwar die Riickbildung der einzelnen
Gefifistrecken innerhalb der Gefafschlingen im Korrosionspraparat darstellen,
glaubt aber, daB} die Riickbildung in den verschiedenen Regionen der Leptomeninx
unterschiedlich sei. Durch Auszihlung der GefiBfverzweigungsstellen finden wir
aber, daB die Auflosung der GefaBnetze in verschiedenen Abschnitten der Lepto-
meninx im Einzelfall nur geringen Schwankungen unterworfen ist.

Wenn wir in einer graphischen Darstellung die Anzahl der Gefil-
verzweigungsstellen (Gvst.) in der Leptomeninx auf das Gehirngewicht
beziehen (Abb. 3), sehen wir, daB die Gvst. wihrend der ersten 7 Fetal-
monate von 223 auf 1572 ansteigen. Damit haben wir ein MaB fiir
die Zunahme der Dichte der Arterien- und Venenschlingen. Zur Er-
klarung dieses Vorganges moéchten wir folgendes anfithren: die Hirn-
oberfliche der Feten bis zu einer Linge von 25 cm ist fast glatt und
weist nur wenige Hirnfurchen auf. Wihrend in den ersten Monaten
der Fetalentwicklung die Hirnsubstanz in der 3. Potenz zunimmt,
wichst die Hirnoberfliche nur im Quadrat. Die Hirnsubstanz wird
aber zu einem groBen Teil von den GefdBen der Leptomeninx versorgt.
So mub die Anzahl der Gefille an der Oberfliche, von der ja die Hirn-
gefille und Capillaren abgehen, entsprechend der Massenzunahme des
Gehirns und damit absolut in der Fldcheneinheit zunehmen. Diese
Deutung gibt uns aber zugleich die Méglichkeit, den in der Kurve
erkennbaren starken Abfall der Werte der Gvst. in der darauffolgenden
Entwicklungszeit zu erkliren. Wahrend wir beim 33 cm langen Feten
mit einem Hirngewicht von 110 g 1572 Gvst. in 25 mm? auszéhlen,
betrigt die Anzahl der Gvst. beim 55 cm langen Totgeborenen mit einem
Hirngewicht von 420 g nur noch 502. Beim 2jahrigen Kind mit einem
Hirngewicht von 1075 g ist die Anzahl der Gvst. auf 231 abgesunken.
In dieser Zeit — vom 8. Fetalmonat bis zum 2. Lebensjahr — wird
die Furchung der Hirnoberfliche weitgehend abgeschlossen und ist nach
Karustina die Umbildung der Piagefalinetze beendet. Diese Umbildung
der Hirnoberfliche bedingt ein Kleinerwerden des Verhéltnisses von
Massen- zu Oberflichenzunahme, in dessen Folge die absolute Anzahl
der Gvst. abnimmt. So finden wir in unserem normalen Material nach
dem 2. Lebensjahr nur noch eine geringere Zunahme der Auflockerung
der GefiBschlingen, die ihren Ausdruck in den méfig sinkenden Zahlen-
werten findet. Die Anzahl der untersuchten ,,Normalfalle® ist natiirlich
viel zu gering, um eine genaue Wachstumskurve zu bestimmen. Beson-
ders der Umbau und die Auflockerung der GeféiBschlingen in der Lepto-
meninx wihrend des 8. Fetalmonats miiite in einem mdoglichst umfang-
reichen Material nachgepriift werden. Wir bedauern es, daB uns kein
groBeres Untersuchungsmaterial ,,normaler” Kinder und Jugendlicher
zur Verfiigung stand. So ist unser Vergleichsmaterial fiir die Blausucht-
fille recht spérlich. Trotzdem soll der Versuch unternommen werden,
die wenigen ,,Normalwerte** mit unseren Ergebnissen bei Morbus caeru-
leus zu vergleichen.
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Von den 22 Fillen mit angeborenen Herzfehlern wurden bei insgesamt 14
je 4 Hautchenpriparate der Leptomeninx untersucht. In diesen fallt wie in den
histologischen Schnittpraparaten die starke Blutfille auf. Eine Differenzierung
in Arterien und Venen ist aber meist moglich. Wie auch im normalen Material
fanden wir in der weichen Hirnhaut bei Morbus caeruleus keine Capillaren oder
gar arterio-vendse Anastomosen. Bei der Lupenvergréfilerung ist es manchmal
schwer, die Gvst. von GefiBiiberlagerungen, besonders bei prall gefilllten Blut-
gefiflen, zu unterscheiden. Beim Auszdhlen 1a8t sich diese Fehlerquelle bei der
VergréBerung von 1:150 leicht durch Verstellen an der Mikrometerschraube ver-
meiden. Da man bei Morbus caeruleus schon makroskopisch hin und wieder aus-
gedehnte Blutaustritte in der Leptomeninx erkennt, die die Auswertung bei
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Abb. 3. Normale Entwicklung der Dichte der ,,GefaBschlingen® in der Leptomeninx.

X Anzahl der Gvst. in 25 mm? Leptomeninx. ¢ Gramm Gehirngewicht. (223 Gvst., =

5 cm langer Fet; 1572 Gvst. = 33 cm langer Fet; 502 Gvst. = 55 cm langes Totgeborenes;
231 Gvst. = 2jahriges Kind; 173 Gvst. = 36jahriger Mann)

stidrkerer Ausprigung bedeutend erschweren konnen, haben wir schon bei der
Herstellung der Hiautchenpréiparate diese Stellen moglichst nicht verwertet. Geringe
Ansammlungen von Blut in der Leptomeninx, die nach BocENIK als Zeichen der
bei der Blausucht bestehenden Transsudationsangiopathie anzusehen sind, storen
bei der Untersuchung nicht. Schwierig ist es, in einzelnen Fillen sog. Radialgefife,
die bei der Herstellung des Héutchenpraparates mit aus der Hirnsubstanz heraus-
gezogen werden, von kleinen pra- oder posteapillaren Geféflen zu unterscheiden.

Die graphische Darstellung der von uns gewonnenen Anzahl der
Gvst. in 25 mm? Leptomeninx bei den Blausuchtfillen zeigt uns (Abb. 4),
daf3 gerade bei den jlingeren Kindern mit einem Gehirngewicht unter
1050 g die Werte niedriger liegen, als bei den ,,Normalfillen® (Fall 14,
16 und 5). Der Abfall der Kurve der ,,Normalwerte in diesem Bereich
ist aber wahrscheinlich nicht so steil, wie wir ihn bei unserem geringen
Material ermittelt haben, denn er liegt in der Endphase der Auflockerung
der GefidlBnetze in der weichen Hirnhaut (328 Gvst., ljahriges Kind,
Hirngewicht 1050 g; 231 Gvst., 2jdhriges Kind, Hirngwicht 1100 g).
Bei der Annahme eines flacheren Verlaufes dieses Teiles der ,,Normal-
kurve‘* und unter der Voraussetzung, dafl die Schwankungsbreite unserer
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Werte sowohl beim Vergleichs- als auch beim pathologischen Material
=+ 10% nicht tibersteigt, konnten diese 4 Werte noch iiber bzw. im Bereiche
der Norm liegen. Auch bei den Fillen 1, 4, 9, 11 und 19 ist unter Be-
riicksichtigung dieser Schwankungsbreite keine eindeutige Vermehrung
der Werte feststellbar. Dagegen sind in den 5 Féllen mit Hirngewichten
itber 1300 g eindeutige Vermehrungen der Gvst. und damit eine dichtere
Lagerung der GefiBschlingen nachweisbar (Fall 2, 7, 10, 12 und 20).
Die Schwere des makroskopischen Bildes (in Abb. 4 durch die Gruppen-
nummer dargestellt) ist nicht von der Dichte der kleinen GefiBschlingen
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Abb. 4. Dichte der,,GefédBschlingen in der Leptomeninx bei Morbus caeruleus. X An-

zahl der Gvst. in 25 mm? Leptomeninx. ¢ Gramm Gehirngewicht. (Normalwerte

gestrichelt. Blausuchtfille mit Gruppennummer, die die Schwere des makroskopischen

Befundes ausdriickt (I—V) und Fallnummer (1—20). In Tabelle 1 ist Fall 8/II=9/1T
und Fall 3/I1I1=12/IIT

abhingig. Wir fanden vielmehr in den Gruppen I—V niedrige und auch
erh6hte Werte der Gvst. Esist also der makroskopische Befund abhingig
von der Weite und der Fiillung der Gefélle, nicht aber von der Anzahl
derselben. Diese bereits von MEEsSEN gedulerte Meinung 148t sich
durch die Zihlung nur bestitigen.

Mit den bisherigen Untersuchungsmethoden war diese Verdnderung
in der Angioarchitektur der kleinen Geféifle der Leptomeninx bei Morbus
caeruleus nicht erfafbar.. Man bedenke: bei einer Vermebhrung um
80 Gvst. in 25 mm?2, das sind 320 Gvst. in 1 cm?2, sieht man bei einer
Vergréferung von 1:150 im Héutchenpriparat in einem Blickfeld des
Mikroskopes (etwa 2 mm?) im , Normalfall“ etwa 12 Gvst., im Blau-
suchtfall dagegen 19 Gvst. Auf dem Schnittpriaparat fillt diese Ver-
dnderung nicht auf und bei makroskopischer Betrachtung sind diese
meist unter 120 ¢ dicken GefiBle schon gar nicht erkennbar. Wir
sind uns dariiber im klaren, dafl unsere Untersuchungsergebnisse ein
viel zu kleines Zahlenmaterial umfassen, um eine eindeutige Beweis-
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kraft fir die von uns vermuteten Zusammenhidnge zu haben. Die
Gesamtzahl der von uns gezéihlten Gvst. am Vergleichs- und am patho-
logischen Material betrdgt zusammen etwa 27000 in 21 em2 Die Hirn-
oberfliche wurde von WAGNER mit 1876,72—2195,88 cm? bestimmt.
Demnach umfassen unsere gesamten Zihlungen der Gvst. annidhernd
nur ;0. der Oberfliche eines Erwachsenengehirns.

Abb. 5a u. b. BlutgefdBe in der Leptomeninx im Hautchenpraparat. a Beim 10jahrigen

Knaben; 140 Gvst. in 25 mm?, Gehirngewicht 1600 g (Sektion Schauhaus Bln.-West,

Ha./1954). b Beim 8 Jahre und 2 Monate alten Middchen mit Farrorscher Tetralogie;
228 Gvst. in 25 mm?, Gehirngewicht 1610 g (Fall 12, S.-Nr. 267/53)

Aber auch ohne Kenntnis der Zahlungsergebnisse kann man die
engere Lagerung der GefiBschlingen in Fillen mit extremen Werten
schon bei der Betrachtung eines Blickfeldes im Hautchenpriparat fest-
stellen. Wéhrend bei einem 10jahrigen Knaben mit einem Gehirn-
gewicht von 1600 g, der durch Erstickung ums Leben kam, 140 Gvst.
in 25cm? gezdhlt wurden (Abb.5a), fanden wir bei einem 8 Jahre und
2 Monate alten Madchen mit Farrorscher Tetralogie (Fall 12) mit einem
Gehirngewicht von 1610 g 228 Gvst. in 25 mm? (Abb. 5b).

Der Vergleichsfall zeigt eine normale Fillung und Verzweigung der Arterien
und Venen. In der Mitte der Abb. 5a sehen wir eine geradlinig verlaufende und
sich verzweigende Arterie, links oben eine starker gefiillte Vene mit ihren Asten.
Bei den starker gefiillten dunklen, geraden, diinnen Gefallen handelt es sich um
sog. Radialgefifle, die mit aus der Hirnsubstanz herausgerissen wurden; links
oben eine Radialvene, rechts in der Mitte zwei Radialarterien. Bei dem Kind
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mit Farrorscher Tetralogie und weitgehend gleichem Hirngewicht sehen wir
trotz der durch Piablutungen bedingten Dunkelheit des H&utchenpriparates
deutlich eine dichtere Lagerung der Gefilinetze (Abb.5b). Vielleicht irritiert
etwas die sehr starke Blutfiille und die Weite der GefiaBe, die auch bei dieser Ver-
groBerung eine Differenzierung in Arterien und Venen unmdoglich macht. Man
kénnte annehmen, dafl hier Gvst. durch Uberlagerungen vorgetduscht werden.
Diese Fehlerquelle 148t sich aber, wie bereits gesagt, bei der Auszihlung recht gut
durch Verstellen der Mikrometerschraube vermeiden.

Es wire hier noch die Frage zu erdrtern, ob die beiden zuletzt be-
schriebenen Fille iiberhaupt miteinander zu vergleichen sind. Der
Unterschied im Lebensalter, , Normalfall“ 10jahrig und Blausuchtfall
8 Jahre, 2 Monate alt, sowie der Gehirngewichte 1600:1610 g ist unbe-
deutend. Auffallend ist jedoch, das in beiden Fillen zum Alter verhiltnis-
miBig groBe Gehirngewicht. Bei dem erstickten Kind hat eine Hirn-
schwellung vorgelegen. Die dadurch bedingte Dehnung der oberflich-
lichen GefiBnetze diirfte aber fiir den Vergleich mit dem Gehirn bei
Morbus caeruleus kaum von Bedeutung sein, denn hier besteht infolge
der Transsudationsangiopathie in fast allen Fiéllen ein Hirnodem.

Besonders aufschluBreich war fir uns die Untersuchung des Hiut-
chenpriiparates des 50 cm langen macerierten Totgeborenen mit einem
0,5x1 cm grofien Ventrikeldefekt und Aortenisthmusstenose (Fall 22).
Hier erreichte die Leptomeninx durch hochgradige Gefdflerweiterungen
und Konvolutbildungen eine Dicke bis zu 2,8 mm. Die Gvst. konnten,
da die GefaBgeflechte meist durch prall gefiillte, grofie Venen iiberlagert
waren, nicht ausgezidhlt werden. Nur an einzelnen Stellen sieht man
ein sehr dichtes Netz der kleinen pré- und posteapillaren Gefdlle (Abb.6a),
das aber nicht dem eines 50 cm langen Totgeborenen ohne Herzfehler
(Abb. 6b), sondern vielmehr einer Verbreitungsart der kleinen Gefile
bei einem Entwicklungsstadium von 35 cm Fruchtlinge (Abb. 6¢) ent-
spricht. Es wire anhand dieses Befundes zu vermuten, daB die Ver-
mehrung der Gvst. und damit die engere Anordnung der Gefédschlingen,
die wir bei 5 von 14 Kindern mit Herzfehlern und Mischungscyanose
feststellen konnten, bereits vor der Geburt angelegt wurden.

Auf Grund der Untersuchungen der PiagefifBe in Korrosionspréipa-
raten (KAPUSTINA) wissen wir, daff wihrend des 8. Fetalmonats durch
Riickbildung rein arterieller bzw. ven6ser Anastomosen die Gefidfinetze
weitmaschiger werden. In unserem Material erkennen wir diesen Vor-
gang in der Abnahme der Gvst. in der Fldcheneinheit (Abb. 3, 1572 Gvst.
im 7. Fetalmonat, 806 Gvst. bei der Geburt). Den formalen Vorgang
kann man sich folgendermaflen vorstellen: bei Friichten bis zu einer
Linge von 35 cm (7. Fetalmonat) findet man hauptséchlich den Abgang
der sog. intracerebralen RadialgefaBe in der Mitte eines Piagefifes, das
an der Bildung der Schlinge beteiligt ist (Abb. 7b). Durch Riickbildung
der einen Hilfte dieses Piagefilles kommt es zur Ausbildung eines galgen-
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Abb. 6a-—c. BlutgefdfBle in der Leptomeninx im Hiutchenpriparat. a Beim 50 cm langen
Totgeborenen mit Ventrikelseptumdefekt und Aortenisthmusstenose (Fall 22, S.-Nr. 401/54).
b Beim 50 cm langen Totgeborenen ohne Herzmif3bildung. ¢ Beim 33 cm langen Feten
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formigen Abganges der RadialgefdBle (Abb. 7d). Bei einer Keimlinge von
40 cm (8. Fetalmonat) iberwiegt bei weitem diese letzte, galgenformige
Abgangsart der Radialgefille. Wenn wir annehmen, daB z. B. von einer
GefidBschlinge bei einer Fruchtlinge unter 35 cm, die von 5 PiagefiBen
gebildet wird, 3 Radialgefifie abgehen (Abb. 7a), so finden wir hier
5 Gvst. Durch die Riickbildung der einen GefdBhilfte wiirde die Anzahl
der Gvst. auf 2 vermindert (Abb. 7¢), dabei bleibt die Zahl der Radial-
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Abb. Ta—dA. Schematische Darstellung einer ,,GeféBschlinge in der Leptomeninx

(a—e An der Schlingenbildung beteiligte GefaBlingen; 1—5 Gvst.; x vy 2 = intracerebrale

RadialgefiBe). a Geschlossene Geféfschlinge bei einer Fruchtlinge bis zu 35 cm (vor der

Furchung der Gehirnoberfliiche); b Abgang eines intracerebralen RadialgefiBes vor der

Furchung der Gehirnoberfléiche (T-férmiger Abgang); ¢ gebffnete GetaBschlinge bei einer

Fruchtlinge iiber 40 cm (nach der Furchung der Gehirnoberfliche); d Querschnitt zu
Ahb. Te. (Galgenformiger Abgang eines intracerebralen RadialgefiBes)

gefifle die gleiche (Abb. 7a und b: z, y, 2z). Eine Verminderung der
GefiBle der Leptomeninx (Abb.7aundec: a, b, ¢, d, ¢) wire ohne die Be-
riicksichtigung der Gefafilangen nicht erkennbar. Durch diese normale
Riickbildung der GefaBhilften kommt es also zu einer Auflockerung
der GefdBschlingen, die zablenméfBig nur durch Auszédhlung der Gvst.
zu erfassen ist.

DaB dieser normale Riickbildungsvorgang bei den angeborenen Herz-
fehlern bereits intrauterin gestort ist, vermuteten wir anhand des Falles
eines Totgeborenen. Zur Bestdtigung wiren weitere Untersuchungen
der Piagefille moglichst noch fritherer Entwicklungsstadien mit konge-
nitalen Herzfehlern notwendig. Fiir diese Auffassung spricht aber
unseres Erachtens eine Beobachtung von Mgemssey. Er fand Fehl-
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orientierungen und unvollstindige Emigrationen der Nervenzellen in
die Rindenfelder bei Morbus caeruleus und glaubt, daBl diese Mikro-
miBbildung, wie er sie nennt, wie auch die HerzmiBbildung selbst durch
eine fetale Endokarditis bedingt sein kénnten. Diese Erkliarung fiir die
Entstehung der Fehlorientierungen und Anhdufungen von Nervenzellen
erscheint uns unwahrscheinlich. Einmal ist ja die Bedeutung der fetalen
Endokarditis als Ursache der HerzmiBbildung sehr umstritten, zum
anderen ist die Formentwicklung des Herzens in den ersten Monaten des
intrauterinen Lebens abgeschlossen und die Emigration der Nerven-
zellen aus der Matrix in die Peripherie erfolgt erst im 8. Fetalmonat.
Zu diesem Zeitpunkt dndert sich aber wie bereits gezeigt normalerweise
der netzartige Aufbau der BlutgefiBe in der Leptomeninx weitgehend.
Wenn wir also vermuten, dal die Riickbildung der leptomeningealen
GefidBnetze bei Morbus caeruleus im 8. Fetalmonat gestort ist, so wire
eher diese Verdnderung der GefdBentwicklung als Ursache der sog.
MikromiBbildung der Nervenzellen in den Rindenfeldern anzunehmen.

Die Frage nach der Ursache der Entwicklungsstérung der Angio-
architektur der kleinen Gefifle der weichen Hirnhaut laBt sich nur
durch Vermutungen beantworten. Sie konnte durch den gleichen Faktor,
der die Herzmiflbildung auslést, verursacht sein, vielleicht ist sie auch
nur durch Blutstrémungsénderungen infolge des vorher angelegten Herz-
fehlers bedingt. Eine ursichliche Bedeutung ist dem Sauerstoffmangel
bei der Annahme einer intrauterinen Entstehung dieser Bildungen héchst-
wahrscheinlich nicht beizumessen. Aber auch die GefdfBerweiterungen
diirften dann nicht die Folge der chronischen Hypoxie sein, denn wir
beobachteten sie bereits bei einem Totgeborenen.

Es wire zum SchluB noch die Frage aufzuwerfen, ob sich bei Morbus
caeruleus etwa gleichartige Verdnderungen in der Angioarchitektur der
kleinen Blutgefifle auch in anderen Organen und vor allem in der Haut
nachweisen lieBen. Vielleicht konnte dadurch ein wichtiger Faktor fiir
die Erkldrung der Blausucht, die ja nicht allein durch die Polyglobulie
und den Sauerstoffmangel zu deuten ist, aufgefunden werden.

Zusammentassung

Es wurden die angiomatds wirkenden Blutgefifie in der weichen
Hirnhaut bei 22 kongenitalen Herziehlern mit Mischungseyanose unter-
sucht. Die Schwere des makroskopischen Bildes ist nicht abhéngig vom
Lebensalter und stimmt auch nicht mit dem morphologischen Grad
der HerzmiBbildung iberein. Makroskopisch erkennbare Hirnerwei-
chungsherde fanden'sich unabhéngig von der Ausprigung der intra-
kraniellen GefiaBerweiterungenund beim Fehlen frischer endokarditischer
Verdnderungen. In 13% der Fille bestanden der Herzmif3bildung
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parallele Anomalien an anderen Organen, ohne dafl eine Haufung der-
selben in bestimmten Gruppen erkennbar wire. ‘

Eine hochgradige Erweiterung der Blutgefdfie der Leptomeninx
fand sich bei einem 50 ¢m langen macerierten Totgeborenen mit Ventri-
kelseptumdefekt und Aortenisthmusstenose. Von dieser Beobachtung
ausgehend 14Bt sich-anhand vergleichender Untersuchungen der Angio-
architektur in sog. Hiutchenpriparaten eine Riickbildungsstérung der
leptomeningealen Gefilnetze wibhrend des 8. Fetalmonats als wahr-
scheinlich annehmen. Diese Veréinderung in der Dichte der GefidBnetze,
die durch eine Vermehrung der Gvst. in der Leptomeninx zahlenméBig
erfaBbar ist, kann bei 5 von 16 untersuchten Fallen mit Morbus caeruleus
im Alter von 5—19 Jahren nachgewiesen werden. Es wird vermutet,
daB eine vor der Geburt wirksame unbekannte Ursache, nicht aber der
postnatale Sauerstoffmangel diese Verdnderung und auch die Erweiterung
und Konvolutbildung der Piagefifle hervorruft. Vielleicht kénnte eine
gleichartige Veréinderung der Angioarchitektur der kleinen Gefifie in
anderen Organen und in der Haut zur Erklirung der Blausucht, deren
Ursache noch nicht endgiiltiz geklirt ist, fithren. Die Anzahl der
Untersuchungsergebnisse, es wurden insgesamt 27000 Gvst. in 21 cm?
Leptomeninx gezihlt, ist zu gering, um sie als eindeutigen Beweis der
hier angeschnittenen Fragen zu bewerten. Es wire daher wiinschens-
wert, unsere Schliisse durch weitere Untersuchungen insbesondere der
Gefiligeflechte der weichen Hirnhaut moglichst von 30—50 em langen
Feten mit verschiedenen kongenitalen Herzfehlern zu iiberpriifen.
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