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EinleRung 

Unter den Herzmil3bildungen nehmen die Stenosen der arteriellen 
Ostien eine SondersteUung ein, und zwar einmal wegen ihres isolierten 
oder zum andern wegen ihres gemeinschaftlichen Auftretens mit anderen 
Kerzmil~bildungen. Morphologisch bestehen h~ufig J~hnlichkeiten mit 
postnatal erworbenen entziindlichen Stenosen~ die den Gedanken einer 
fetalen Endokarditis nahelegen. An der 5[6glichkeit einer fetalen 
Endokarditis~ die zum erstenmal yon KRnYsIG (1816) erw/~hnt wurde, 
kann heute nicht mehr gezweifelt werden. Ob aber eine feta]e Endokar- 
ditis zu einer angeborenen Klappenmii~bildung fiihren kann, ist bis in 
die jiingste Zei~ immer wieder diskutiert worden. BR~I)T weist darauf 
bin, ,,dal~ der Beweis einer Entwicklungshemmung, die flit die Lokali-, 
sation der Entziindung verantwortlich gemacht werden k6nnte, sehr 
schwer zu fiihren sein dfirfte" (Bn~DT 1936). Bn~DT hebt weiter hervor, 
da~ bei den spi/rlichen mikroskopisch untersuchten F/~llen ausschliel31ich 
die Klappen des linken Herzens und bevorzugt die Aortenklappen 
betroffen waren. Mit der vorliegenden Arbeit wollen wir an Hand eines 
Erkrankungsfalles einer angeborenen Fulmonalstenose versuchen, einen 
Beitrag zur Kliirung dieser Frage zu geben. 

I. Mo~'phologie, Pathophysiologie und Pathogenese 
der angeborenen Pulmonalstenose 

Die Pulmonals~enose ist die h/~uflgste angeborene Mif~bildung des Herzens. 
Heute diirften welt tiber 1000 ]~eschreibungen bekannt sein (Don~ 1950). ~Tach 
ihrer Morphologie kann die Pulmonalstenose 1. die Lungenarterie allein be~reffen, 
im Extremfall als aortaler Pseudotruncus (Pulmonalishypoplasie bzw. -atresie). 
Die Stenose kann 2. nur durch eine Verdickung oder Verwachsung der Klappen 
entstehen, im Extremfall als Atresie (valvul~re Stenose). 3. kann der Klappenring 
oder Annulus zu eng bleiben (Annuhsstenose) und 4. der Conus pulmonalis an 
beliebiger Stelle stenosiert sein (Conusstenose oder Infundibulumstenose). 

Diese Ver/~nderungen kSnnen isoliert vorkommen. Man spricht dann yon 
reiner Pulmonalstenose (MAvDn E. AB~OT~ 1936, G~n~E et al. 1949, 68 F/~lle der 
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Weltliteratur). Die oben angeffihrten Stenoseformen kSnnen auch miteinander 
kombiniert sein oder sicb anderen Mii~bildungen des Herzens beigesellen (Ventrikel- 
septumdefekt 70--80% KATZ und LE]~R 1930; Fallotsche Tetralogie 77% A]~]~OTT 
1936, Fallotsche Trflogie, B~ow~ 1939, SEnLORS und BELCHE~ 1950, BROCK 1952). 
Die statistische Auswertung yon 178 F~llen ergibt eine prozentuale H~ufigkeit der 
valvularen Stenose bei der Fallotschen Tetralogie yon 39 %. Nach HEGGLIN (1955) 
ist bei etwa 50% der valvul~ren Stenosen die A. pulmonalis erweitert. Die 
Ursachen dieser poststenotischen Dilatation sollen nach ALLANBY-CAMPBELL (1949} 
sowie Dow (1950) unbekannt sein, sind jedoch physikalisch erklarbar (s. sparer). 

Bezfiglich der Pathogenese kann die Mehrzahl der Herzfehler, hier Stenosen 
der arterie]len Ostien, als Mil~bildung aufgefal~t werden. Aus Raumersparnis- 
grfinden kSnnen wir hier nur hinweisen auf die noeh lebendigen Lehren yon 
V. ~:~OKITANSKY, SPITZER, S]~ANER und BREDT sowie deren vielfacher Neubearbei- 
tung durch DOERR und KL. (~OERTTLER (1938, 1943, 1950, 1952), die es erstmalig 
mSglich machten, typische EntwieklungsstOrungen (Stenosen, Transposition, 
Truncus) als ttemmungsmil~bildung zu verstehen. Dagegen sind unserere Er- 
fahrungen und Erkenntnisse fiber die Entstehung valvularer konn~taler Stenosen 
noeh sehr gering, wie sich aus dem Studium der einschli~gigen Weltliteratur ergibt. 

FMle fiber das Zusammentreffen yon Hemmungsmil]bildung und fetaler Endo- 
karditis sind besehrieben yon LETULLE (1914), ABBOTT (1923), SCHSI~ILEBE (1939) 
und PLACttTA (1953). SCI:IOElqMACKEI~S und ADEBAHR (1955) trennen ausdrficklich 
Fehl- oder Unterentwieklungen bzw. mangelnde Ausdifferenzierung yon Herz- 
klappenfehlern als Endokarditisfolge. 

Zeichen e ine r / r i s chen /e t a l en  Endolcarditis der  Pulmonal i s  ha t  b i sker  
nur  CAP~IJLI (1932--1933) beschrieben.  Al lerdings  kSnnen die yon ihm 
bei  62 unausgesuchten  F e t e n  angef i ihr ten  , en tz f ind l i chen"  Mani-  
fes ta t ionen  der  Herzk lappen  heute  als solche n ich t  mehr  a n e r k a n n t  
werden,  wie z. B. va lvu la re  H~matome ,  Klappenfens te rung .  Auch  
beziiglich dessert, was CAP~L~I un te r  Degenera t ion  und  Pro l i fe ra t ion  
e inordnet ,  k a n n  man  sich heute  keine e indeut ige  Vorstel lung machen.  
I n  s t s  Mai3e ve r~nder t  waren  in  se inem Mater ia l :  13real die  
Pu lmona lk lappen ,  9real die Aor t enk lappen ,  7real die  Tr i cusp ida lk lappen  
und  5mal  die  Mi t ra lk lappen .  I m  einzelnen beschre ib t  und  bf ldet  CA- 
P~LLI 10 Beispiele  ab  mi t  cellul~rer, d . h .  h i s t iocy ts  und  lympho-  
cyts  R e a k t i o n  des Subendothels .  D a r u n t e r  bef inden sick 2 F e t e n  mi t  
t h rombot i schen  Auf lagerungen auf der  Pu lmona lk lappe .  Die Beweis- 
k ra f t  dieser  Befunde wurde  wegen der  unwahrsehein l ichen Hguf igke i t  
von 75,8% a m  unausgesuehten  Mater ia l  s t a rk  angezweifel t  (GRoss). 
Unsere  eigenen Zweifel gel ten  der  Deu tung  dessen, was yon  CA~LLI  als 
, ,En tz f indung"  gewer te t  wurde.  

McDo~AnD (1950) beriehtete fiber einen hyalinen unorganisierten Thrombus 
der Trieuspidalis. B 6 ~ I G  (1953) land unter 21 Neu-, Frfih- und Totgeborenen, 
yon denen die ersteren nur Stunden oder bis zu 2 Tagen gelebt hatten, 8mal eine 
serSse Endokarditis. SCHOENMACKERS und ADEBAHR (1955) konnten bei der histo- 
logischen Untersuchung yon 10 Feten, 39Frfihgeborenen, 36 S~uglingen und 
7 Kleinkindern (92 FMle) nur 8 Herzklappen finden, die normal waren. Bei 84 land 
sich eine ser0se Endokarditis. Das entsprleht 91,3 % am unausgesuehten Material. 
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Durehsuehen wir das Sehrifttum nach weiteren Befunden einer fetalen Endo- 
karditis, so finden wir folgende Einzelbeobaehtungen: GA~EFF (1910): Verruk6se 
Endokarditis der Mitralis bei einem 11/.~ Std alten S~ugling; PLAUT und S~ARSOFF 
(1935): Frisehere Thrombendokarditis der Mitralklappe; PLAUT (1939): Fibrin6se 
Endokarditis der Tricuspidalis; PtiSCI{EL (1938): bei angeborener Aortensteno~e 
dunkelgraurote Kn6tehen auf Mitralis und Tricuspidalis; DO,AT (1939): bei 
Mitralstenose ~hnliehe Kn6tchen auf Trieuspidalis und Mitralis. 

Die Entstehung angeborener Herzfehler dutch eine fetale Endokarditis wird 
angenommen v. BARDELEBEN, BECK, BINGEL, BOHMIG, BORN, BROCK, DOERR, 
FISC]tEI%, VON HANSEMANN~ 
HERXI{EIMER, LETULLE, 
MSNCKEBERG, x~AGEL, PA- 
NINI~ ~:~AHN- SCHENETTEN, 
t{AUC/tFUS S ~ }:LOKITANSKY, 
SCtlO ENMACKERS -ADEBAHR, 
SCHO:NLEBE~ ~CHOLLMEYER, 
STEItNBERG, THOREL, TOTH, 
WERTtlEMANlg, WILLER- 
BECK, WORDEHOFF und v. 
ZALKA. 

Vergleichen wir die 
als fetal-entzfindlich ge- 
deu te ten  Befunde mi t  
denen  der Autoren,  die 
fiir ihre MiBbildung eine 
andere ,  n ieht  entzfind- 
liche Genese annehmen,  
so ergibt sich nebenste-  
hende  in teressante  Zu- 
sammenste l lung (nach 
G~oss). 

Wir  m6chten meinen,  
dag jeder Unvoreinge-  
nommene  e r s taun t  sein 

Tabelle 

Befund 

Myokardnarben,/r . 
Ver~nderungen im Papillarmuskel 1 
Kalk im Myokard . . . . . . . .  
Vacuolige Iettige Degeneration des 

Herzmuskels . . . . . . . . .  
Fokale Myokardnekrose . . . . .  
Muskelfibrillen mit Riesenkernen . 
Lymphoeyten . . . . . . . . .  
Capillaren (vermehrt, neu gebildet) 
Leukostase . . . . . . . . . .  
Komplette oder partielle IVlyokard- 

gefi~l~obliteration . . . . . . .  
Klappenexkreszenzen . . . . . .  
Lymphoeyteninfiltrat in der Klappe 
Endokardsklerose . . . . . . . .  
Hyaline bzw. fibr6se Klappen- 

verdickung . . . . . . . . . .  
Endokardverkalkung, intraeellu- 

l~res H~mosiderin . . . . . .  

1Naeh GRoss (beriehtigt). 

Deutung 

53 F~lle 23 Fglle 
ent- nieht 

ziind- ent- 
zfind- 

lieh lleh 

78% 38% 
5real lmal 
44% 13% 

4mal 3real 
2real 
lmal 
5real 3real 
5real 
lmal 

2real 
20,8% 17,4% 
lmal 

70 go 70% 

2real 

lmal 

wird, bei wesentl iehen pathologisehen Ver~nderungen nur  quan t i t a t i ve  
Untersehiede zu f inden;  un te r  der Gruppe , ,MiBbildung" hShere Prozent-  
s/~tze yon  Myokardnarben,  KIappenexkreszenzen und  Endokardsklerosen  
als Charakterist iea aufgefiihrt zu sehen. Hier  wird die ganze Pro- 
b lemat ik  u n d  Diskrepanz der , ,Deutung" der Befunde einerseits,  die 
der Kombina t i on  an sieh wesensversehiedener Vorg//nge anderersei ts  
offensiehtlieh. 

Das Wesentliehe der fetalen Endokarditis soil naeh I%A~ und SCHE~ETTEN 
(1948) ein Zuriiektreten der leuko- und lymphoeyt~ren Entziindung und ein 
Vorherrsehen der mesenchymalen Abwehrreaktionen sein. B6~gm (1953) besehrieb 
bei Friihgebm'ten und Neugeborenen aussehlieBlieh eine serSse Endokarditis. Naeh 
WOIILWILL und BOOK (1930) ist der Fet in den ersten Entwieklungsstadien 
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vollkommen anergiseh gegeniiber Entziindungsreizen. Ab Ende des 2. Monats 
k6nnen l~eaktionen ortssthndiger Mesenchymzellen beobachtet werden. Sp~ter sind 
Reaktionen des myeloisehen Systems zwar mSglich, werden aber offenbar nut 
selten verwirklicht. Die Reaktionsweise der Erwachsenen diirfte bei der Geburt 
nach normaler Schwangerschaft noeh nicht erreicht sein. 

~ber  die Xtiologie der fetMen Endokarditis ist bislang niehts Sicheres bekannt. 
In Erwagung gezogen werden akute Infektionskrankheiten der Mutter wahrend 
der Schwangerschaft ( F l s c ~ ,  KOCKEL, FARBER-HuBBAI~D, WOHLWILL-BOCK); 
Gelenkrheumatismus der Mutter (FEItLAUER, BINGEL), toxisehe Faktoren (CA- 
PELLI, ABBOTT) nnd Jimderungen der ttamodynamik und Hamoehemie (Sc~oEN- 
MAOKERS nnd ADEBAtIR). RAHN und SCttENETTEN nehmen eine besondere vege- 
tative Ausgangslage des Feten und ein Antigen Ms reizauslSsendes Moment an. 
WOHLWlLL und BeCK (1930) berichteten, dab yon 565 untersuchten Abortplacenten, 
yon denen nicht alte bakteriologisch untersucht wurden, 238 = 42 % mit Bakterien 
infiziert waren. Sicherlich ware diese Zahl grSl~er, wenn alle Mutterkuchen unter- 
sueht worden wi~ren. Die Placenta kann heute nicht mehr Ms uniiberwindbare 
Schranke angesehen werden. Das Chorion bietet nur einen relativen Schutz 
(WERT~EMANN 1955). 

I I .  VerS//entlichungen isolierter valvuliirer Pulmonalstenose 
ABBOTT, LEWIS und BEATTLIE (1923), ARNETT und LoNG (1931), HEI~TZ (1932), 

FAtCBER und HUBBARD (1933), CURRENS et al. (1945, 11 FM]e), LOWANC~, (1948), 
GREENE et al. (1949, 8 F~lle), ENGLE und TAUSSlG (1950, 3 F~lle), DOERR (1950), 
BINGEL (1950), W~ITE, FENNEL und HVRST (1950), GENOYESE (1951), JOHNSON 
und J o n s o n  (1952, 4Fglle), BJSRCK (1952), GERACI und BURCgELL (1953, 
2 Fglle), PROVENZALE (1954, 3 Fglle). - -  Kombination mit Aortenatresie: BLACK- 
FORD und PARKER (1941), RASSMANN (1942), SEELZER (1949). Pulmonalatresie: 
v. ZALXA (1924). PulmonM- und Tricuspidalisatresie: TAvssm (1936), ROREgTS 
(1937), ]~ARBERA (1941), BROWN (1939) und ELSTEg (1950). 

I l l .  Besprechung des Schri]ttums und der bisher verS//entlichten Be/unde - -  
Kritilc 

Nach  ABBOTT, LEWIS und  BEATTIE sell  d ie  kleine Gruppe  der  
angeborenen  I{erzfehler,  in  denen  die  L~sion nur  die  K l a p p e  betr i f f t ,  
auf  Grund  e iner  E n d o k a r d i t i s  in  de r  spi~ten Fe t a l ze i t  ents tehen,  d . h .  
nachdem die Septen  geschlossen sind. Es l i nden  sieh dann  vorzugsweise 
an  der  PulmonMis fo]gende Befunde:  Verd ickung  und  gewShnlich 
Verwaehsung der  K l a p p e n  mi t  Ausbi ldung eines kleinen,  meis t  t r ich ter -  
fSrmigen PulmonMorif ic iums.  Hype r t ro phe r ,  aber  sonst  normMer 
Conus pulmonal is .  Normal  wei te  oder  d i l a t i e r t e  1JulmonMarterie. Ge- 
schlossenes In t e rven t r i cu l a r sep tum.  Geschlossenes oder  h~iufiger offenes 
F o r a m e n  ovale,  hgufig m i t  Fens te rungen .  

D a  keine Theorie  fiber die  Entwicklungsgeschichte  des Herzens  
befr iedigend eine reine t )ulmonals tenose ohne andere  Dysplas ien  und  
Aptas ien  erkli~ren kSnne,  n i m m t  auch HERTZ ffir seinen Fa l l  eine Ent -  
s tehung  durch  eine i n t r au t e r in  durchgemachte  Endoka rd i t i s  an. Zu 
gleiehen SchluBfolgerungen k o m m t  auch BISGEL. FARBEI~ und  HUBBARD 
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deuten die Befunde in ihrem Fall als alte ausgeheilte Endokarditis mit 
frisehem I~ezidiv. BI6nCK vermutet einen kongeni~alen, vielleieht auch 
endokarditisehen Trieuspidalisfehler. Keine Deutung ihrer Fglle geben 
ARNETT-LoNG, ENGLE-TAuSSIG, GENOVESE, GEI~kCI-BURCItELL, JoItN- 
SON-JoHnSON und W~ITE mit Mitarbeitern. 

DOE~R vermutet fiir seinen Fall ein Zusammentreffen yon lokaler 

geweblieher UbersehuBbildung mit ungew6hnlieher Blutstromwirkung. 
CU~RE~S letmt eine letale Endokarditis ab, da er keine Zeichen einer 
abgelaufenen Entziindung geflmden hat. ELSTE~ diskutiert nut die 
MSgliehkeiten. ASCENZI und P~OVENZ_aLE nehmen eine AnlagestSrung 
an und berufen sieh auf das,,Ausbleiben der Differenzierung der 3 Haupt- 
sehiehten" und das Vorherrsehen yon embryonalem und mukSsem 
Bindegewebe. Auf Grund der Befunde yon BSRMm (1950) kann es sieh 
bei Kindern im 2. Lebensjahr nieht mehr um ,,embryonMes" Binde- 
gewebe handeln, verunstaltet eine ,,serSse Entz/indung" 8elcundiir die 
Klappensehiehten. Bei der Durehsieht des Sehrifttums f/~llt auf, dat3 
nur wenige Autoren ihr Material histologiseh untersueht, en. Von 27 bier 
auszugsweise mitgeteilten Fgllen valvul/~rer Stenose wurde nur 9m~l 
eine histologisehe Untersuehung erw//hnt, davon 6real eine der Klappe. 

Gefunden wurde dabei auI~er Myokardfibrose und Endokardver- 
diekung 2mal eine bindegewebige Verdiekung der Pulmonalis, 3mal Felder 
myxomatSser Degeneration (die vielleieht heute als Bezirke serSser 
Endokarditis bezeiehnet wiirden), 3real vaseularisierte Pulmonalklappen 
mit fibr6ser Verdiekung der Lungengef~;fte und lmal in der Klappenbasis 
keine Ver/~nderungen. 

A~SC~LE~ (1943) land im Sehrifttum und bei eigenen F~llen eine Endo~ard- 
verdicku~g immer im Bereieh des Ventrikels, dessen arterielles Ostium ver~tndert 
war. Nut in wenigen Fallen war aueh das Endokard des anderen Ventrikels um- 
sehrieben gleiehartig verdiekt, d.h. die subendotheliale Sehieh~ war dureh mehr 
oder weniger zellreiehes, kollagen- und elastinfaserreiehes Gewebe verbreitert. 

Daneben kennen wir die Endokard[ibroelastose als selbst~ndige Erkrankung 
des S~uglings und seltener aueh des Erwaehsenen. Loll (1938) nimmt eine Fehl- 
bildung an. Mehr meehanisehe Faktoren werden vertreten yon Hfi'BSC~gA~sr 
(1917), HE,TEL (1924), B6GE~ (1929), ST2atrss (1930). HaASE und WEBER (1952) 
vermuten ein Zusammentreffen yon meehanisehen, dispositionellen, idiopathisehen 
und entzfindliehen Komponenten. Ffir die entzfindliehe Genese spraehen sieh aueh 
aus: HEt~TEL, ~INKLEB,, STOEBEI~, NAGAYO, FOSSEL und FtCii~Ir~ING-ADAI~I (1956). 
Letztere fanden bei 15 F/illen eine Myokarditis, manchmal mit Beteiligung der 
Herzkranzgefiige aber niemals eine Vaseularisation des Wandendokards. Sie 
nehmen deshalb an, daft eine unbekannte Noxe fiber den Weg der Coronarien - -  da 
die Herzklappen unbeteiligt sind - -  prim~tr eine Myokarditis sekund~r eine unspe- 
zifisehe Wandendokardverdiekung hervorruft. Die Fibroelastose des Endokards 
kann also lor/tnatal und postnatal entstehen. Sie ist naeh KLAI;S GOERTTLEE (1956) 
aber keine Mil3bildung im engeren Sinne, d. h. AnlagestSrung, sondern entwiekelt 
sieh aus einem regelreeht gebildeten Endokard degenerativ oder entzfindlieh. 
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Beim Vorliegen so sp~rlicher histologischer Unte r suchungen  erscheint 
es bis heute unmSglich, bei den bier referierten 27 F~llen yon  v~Ivulgrer 
Pulmon~lstenose eine Entsche idung wissenschaftlich zu begrfinden, ob 
und  welche F~lle als ,,prim~re Klappenmil~bi ldung" oder als ,,prim~re 
ferule Endokard i t i s "  zu deu ten  sind. Wir  bewundern  den M u t d e r  
Autoren,  die solche Entsche idung trafen,  und  k6nnen  weder ihrer Ab- 
grenzung noch ihrer Begr i indung folgen. 

Im Falle ARNETT und LONG, den wir als Annulusstenose einordnen wiirden, 
dtirfte wohl keine Endokarditis vorgelegen h~ben. Die Tatsaehe, dab der Patient 
Boxer war und erst mit 32 Jahren Unterschenkelschwellung und Dyspnoe bemerkte, 
laBt uns aueh an einem kongenitalen Vitium zweife]n. Die Frage, ob eine angeborene 
Stenose oder ein sehrumpfender Prozel3 vorgelegen hat, bleibt v611ig often und lgBt 
sich auf Grund der Besehreibung nicht beantworten. 

Bei der VerSffentlichung yon ABBOTt et al. zeigten die Tricuspidalis und ihre 
Sehnenf~den ,,Verdiekungen", die eher fiir eine entziindliche als fiir eine meeha- 
nisehe Ursaehe sprechen. Dasselbe gilt fiir die Tricuspid~lveranderungen bei den 
Beobachtungen yon CURRENS, GENOVESE, BIiNGEL, WHITE et ~1., BISROK sowie 
GEI~ACI und BURC~ELL. In den angezogenen Ver6ffentlichungen wird unverstand- 
]icherweise dieses gemeinschaftliche Vorkommen yon pathologischen Befunden 
an den Klappen der Pulmonalis wie auch der Tricnspidalis iiberhaupt nicht gewertet. 
Und es wird fiir die Trieuspidalveranderungen naeh keiner Erklarung oder Deutung 
gesucht. Ist doch weder theoretiseh noch erfahrungsgemaB gegeben, dab bei 
Stenose der Semilunarldappen ein pathotogiseher Befund an den hamodynamisch 
vorgesch~lteten Atrioventrieularklappen eintritt - -  vor allem nieht umschriebene 
Verdiekung, Verwachsung oder Verkiirzung yon einzelnen Sehnenfaden. 

Andere Bedenken gelten der Mitteilung yon BlCCGEL. Die Pulmonalis hot eine 
Weite von~3,5 em. Das entsprache etwa der Pulmonalis eines Neugeborenen. Hat 
der Klappenring diese Enge von Geburt an beibehalten, bestand auch hier ein 
schrumpfender ProzeB, oder war dan Ostium primar noeh enger und ist erst dureh 
die treibende Kraft des Herzens erweitert worden ? Die auBerordentlich kleine 
;()ffnung bei der diaphragmatisehen valvul~ren Stenose laBt vermuten, dab eine 
solehe Dehnung des Narbengewebes wie bei der Beobachtung yon BINGEL nieht 
mSglieh int. D~ sich ferner keine exakte Beziehung zwisehen OrificiumgrSBe und 
erreichtem Lebensalter aufstellen lal~t, liegt die Ann~hme einer Sehrumpfung 
naher. Somit ware m6glich, dab hier keine kongenit~le Pulmonalstenose bestanden 
hatte, wohl aber ein angeborener I-Ierzfehler. - -  Die Pulmonalklappen sind nicht 
verwachsen, ungleich befallen. Die iibrigen 3 Iterzklappen sind ebenfalls verandert. 
Wir erwggen durum eine rheumatisehe Vierklappenendokarditis, die mSglieherweise 
yon der rheumatisehen Mutter auf den Fet iibertragen wurde. Einen solchen Fall 
beschreibt KISANE (1935). 

SCtlO:ENMACKERS und ADEBAtlI~ entdeekten bei der systematischen histo- 
logisehen Untersuchung der Herzklappen yon 162 angeborenen Herz- und Gefal~- 
fehlern sehwere, z. T. chroniseh~rezidivierende serSse Endokarditiden. Sie deuten 
diese als allein entstanden dureh die geanderte Hamodynamik, manchnlal aueh 
zusammen mit der gegnderten Blutehemie. - -  Auffal]ig bleibt, dab die serSse 
Endokarditis in der Vergleiehsgruppe nicht zu funktionell wirksamen Klappen- 
veranderungen, insbesondere nicht zu Klappenfehlern fiihrte. Es muB also ein 
Untersehied bestehen zwisehen beiden Untersuchungsgruppen. - -  Wir bedauern, 
dal~ SCJ~Om~tACKERS und ADEBAn~ das grol~e Beobachtungsmaterial so kursoriseh 
beschrieben haben. Wir k6nnen ihrer Auswertung, Deutung und Erklarung in den 
Absehnitten der Atiologie der ser6sen Endokarditis (S. 213--216) in zahlreiehen 
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Punkten nicht folgen. Der Itaupteinwand gilt der Annahme, dab eine ser6se Endo- 
karditis zu Klappenverwaehsungen ftihrt. Das ist his heute weder anzunehmen 
noeh bewiesen. Das morphologisehe Erseheinungsbild einer ,,serSsen Endo- 
karditis" wurde yon B6J~Mm. als eine ,,innergewebliehe" Desmolyse der Herz- 
ldappen bei erhaltenem Endothel im Sinne der von I~SSSLE und EPrI~GER gefun- 
denen ,,serSsen Entztindung" besehrieben. Eine solehe ffihrt nie zu Verwaeh- 
sungen - -  ebensowenig wie bei anderen LokMisationen derselben Erseheinung. 
Ferner ftihren h/~modynamisehe Faktoren Mlein nieht, gesehweige denn ,,regel- 
m~gig, zur serSsen Endokarditis, eventuell zum Klappenfehler", wie die Autoren 
angeben. 

Die oben angeff ihr ten Mi t te i lungen  der  K o m b i n a t i o n  yon vMvulgrer  
Pulmonals tenose  bzw. -atresie m i t  Tr ieuspidMatres ie  s ind bis heute  mi t  
Entwiek lungss tSrungen  n ieh t  zu erklgren,  weil  diese K o m b i n a t i o n  zwei 
verschiedene und  ge t renn te  lmd  vone inander  unabhgngige  Klappen-  
sys teme betr i f f t .  Dieser  Ges ich t spunk t  is t  b is lang im Sehr i f t tum nieht  
ber t ieksieht igt .  

Bei  der  K o m b i n a t i o n  yon  PulmonMstenose  m i t  K a m m e r s e p t u m -  
defek t  kSnnen im Sehr i f t tum angenommene  /~tiologisehe oder  pa tho-  
genet isehe ~ a k t o r e n  der  abge/~nderten Hgmoehemie  und  H / /modyna mik  
weder  En twiek lungshemmung  noeh Verwaehsung yon  Herzk l appen  
erkl/~ren. 

IV .  Eigene Beobaehtung 

Naeh  dieser  ~ b e r s i e h t  und  Eins ieht ,  wie wenig mikroskopisehe  
Befunde  bis lang im Welt . sehr i f t tum vorl iegen,  folgt  nun unsere eigene 
Beobaehtung ,  die Anlal? zu dieser  kr i t i sehen  Unte rsuehung  war. 

D., Werner, geb. 12. 5.44, gest. 5. 12.55. 
Anamnese. Angeblieh keine Kinderkrankheiten. Erste station~re Behandlung 

in der Stgdtisehen Kinderklinik Karlsruhe (1949) wegen doppelseitiger Lungen- 
tuberkulose und angeborener PulmonMstenose. 1949: sehwerkranker Zustand mit 
Cyanose, Trommelsehl/~gelfingern nnd -zehen, llgmoptoe. L~utes systolisehes 
Gergusch fiber allen Ostien mit p. m. tiber der PulmonMis. Keine Leber t astbar. 
Wghrend des .5. station/~ren AufenthMtes erfolgte der Exitus unter den ktinisehen 
Zeiehen des I-Ierzvers~gens bei u der Xlinikeinliefernng aufgetretenem Spontan- 
~Onen. 

Auszug aus der Se~tionsdiagnose. ttauptkrankheit: ~ngeborene PulmonM- 
stenose; Lungenemphysem. Todesursaehe: Akute Reehtsinsuffizienz des tlerzens; 
Spont~npneumothorax. Geplatzte Emphysemblase mit Spontanpneumothorax 
reehts, bullSses Emphysem des reehten Oberlalopens, Atelektase des reehten Mittel- 
und Unterlappens, komplette Pleuraverwaehsungen links, starke Verdr~ngung 
des Mediastinums naeh links, sehwerste Stauung yon Leber, Milz und Nieren mit 
starker Gewiehtsvermehrung, Stauung und fragliehe Hyperplasie yon Thymus 
nnd Sehi!ddriise, lipoidreiehe Nebennieren, normMes GenitMe. 

Makros~opischer Herzbe/und. Herz etwa leiehenfaustgroB, fast kugelig, L~ngs- 
durehmesser etwas kleiner als der Querdurehmesser, Gewieht vermehrt auf 24~0 g. 
Herzspitze yore reehten Ventrikel gebildet. Er ist auf das Zwei- bis Dreifaehe der 
Norm vergrSBert. Linker Ventrikel wesentlieh sehw~eher ausgebildet, liegt dem 
reehten sehwalbennest/~hnlieh an. Sulcus interventrieularis ventralis deutlieh. 

Das Epi~ard ist gl~tt und sioiegelnd. Nur an der dorsMen Seite des reehten 
Vorhofes finder sieh ein etwa 1,0:1,5 em groger, unregelm~gig begrenzter Herd 
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mit Aufrauhung des Epikards. Hier scheinen verschieden dicht winzig kleine 
W~rzehen dem Epikard aufzuliegen. Das Epikard ist unregelm~ig  fibrSs ver- 
diekt, am st~rksten an der Hinterwand. Im Bereiehe des rechten Ventrikels ist 
diese Yerdickung an der Hinterwand streifig. Der linlce Fentrikel ist etwas erweitert. 
Der gr61~te L~ngsdurchmesser betr~gt (veto Ansatz der hinteren Aortenklappe zur 
tterzspitze) 6,2 era, der grSBte Querdurehmesser 6,5 cm. Die mittlere Wandst~rke 
betr~gt 1,2 era. Der linke Yorho/ scheint erweiteI% die Wand ist 0,1--0,2 em 
stark. Der rechte Yorhof ist etwa zwei- bis dreimal so gro[~ wie der linke. Musku- 
]atur 0,2--0,3 cm. Im Bereiche des rechten Vorhofes sieht man zahlreiche lange, 
seidenfadendieke, fibr6se F~den an der EinmSndung der Vena magna cordis. Der 
rechte Ventrikd ist stark erweitert und nach allen Seiten ganz erheblich ausgebuchtet. 
Die Kammerscheidewand w61bt sich dadureh stark in den linken Ventrikel vor. 
Wanddicke 2,0 cm. In der linken Kammer ist das Endokard nur im Bereich der 
AusfiuBbahn etwas verdickt. In  der reehten Kammer ist das gesamte Endokard 
grauweiBlieh verdickt. Im rechten Vorhof finden sich diese Verdickungen nur auf 
der dem Lumen zugekehrten Seite der Muskelb~lkchen. 

Die Mitralis weist im Bereich yen SchlieSungs- und Klappenrand beider Segel 
beetartige Verdickungen auf. Am st~rksten betroffen sind die rechte Seite vom 
vorderen und das ganze hintere Segel. Sehnenf~den, besonders in der Gegend 
des Klappenansatzes, verwachsen und verdickt. Die Papillarmuskeln sind dick nnd 
rund. Es linden sich zahlreiche falsehe Sehnenf~den. Die Aorta hat an ihrem 
Abgang einen Umfang yon 6,3 cm. Ihre Tasehenklappen sind zart, haben einen 
glatten l%and und sind frei beweglich. Die Noduli Arantii sind zart. Die Aorten- 
intima zeigt einige feine, z .T.  beetartige, gelbe Flecken. Das hintere Segel der 
Tricuspidali8 geht mit  breiter Verwachsung fiber in das mittlere Segel. Das hintere 
Sege] hat  eine L~nge yon maximal 1,5 era. Durch Verwachsung des mittleren 
Segels ist etwa in der Mitre des Segels eine kleine rohrfSrmige Tasche entstanden. 
Am hinteren und mittleren Segel fehlen alle Schwimmh~ute, am hinteren Segel, 
mit  Ausnahme ihres l~ngsten. Zipfels, auch. alle am Klappenrand ansetzenden 
Sehnen~dcn. Am mittleren Segel ist der Klappenrand aufgeworfen, leistenartig 
verdickt und bildet anscheinend den SehlieSungsrand. Das hintere und mittlere 
Segel sind viel starker verunstaltet als das vordere Segel. Bei ihm fehlen auch die 
Schwimmh~ute. Das vordere Segel hat eine L~nge yon etwa 2,2 cm. Die Sehnen- 
f~den zeigen deutliche Verdickungen sowie Verwachsungen. Papillarmuskeln 
deutlieh verdickt. 

Die Pulmonalkla~re zeigt Vsllige Verwachsung der Taschenklappen, so dab 
nur noch ein schlitzf6rmiges, 0,6 em langes, his zu 0,2 em breites Loch often bleibt, 
das schr~g zur Blutrichtung liegt. Die Taschen zeigen am Loch einen glatten, etwas 
~bgerundeten Rand. Sic sind im ganzen verdiokt. Beim Anblick yon der Kammer 
her scheinen sic etwas aufgerauht und bilden hier wulstige Polster. Die Valvula 
semi]unaris anterior erscheint narbig geschrumpft; die Valvulae semilunares 
posteriores erseheinen dilatier~ - -  die rechte allgemein, die linke umschrieben, 
konusf6rmig. Zwischen den V.s.  post. reieht eine Verwachsung zwischen der 
stenotisehen Klappe und der Pulmonalis bis an die Kuppe der sich im ganzen 
etw~ 1,2 cm vom Ansatz vorwSlbenden Klappe.  Man mnl3 bei dieser yon uns 
als Verwachsung bezeichneten Verbindung zwischen Klappe und Pulmonalwand 
erw~gen, ob hier primer eine Kommissur ~orgelegen hat. Zwischen der V. s. p. 
dextra  nnd der V. s. anterior zieht eine gr58ere, zwisehen der V. s. p. sinistra und 
der V. s. anterior eine kfirzere Falte zur l~ulmonalarterienwand. Der Sinus V~l- 
salvae anterior hat  eine Tiefe yon 0,9 era, der Sinus Valsalvae posterior sinister 
hat  eine Tiefe yon 1,4 cm, der Sinus Valsalvae posterior dexter yon 0,8 era. tI inter 
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dem Sinus Valsalvae posterior dexter geht ein Recessus 1,2 em in die Tiefe. (Alle 
Daten  sind gemessen in bezug auf die KuppenhShle.)  

Die Pulmonalis  ha t  an  ihrem Abgang einen Umfang yon 2.6 cm mi t  nach- 
folgender deutlicher Dilatation. Ihre  Wand  ist bis auf eine dankler  gef~rbte, etwas 
aufgerauhte Stelle dicht  oberhalb der Verwachsungsstelle zwischen den Valvulae 
sinistrae posteriores zart. 

Die Coronararterien sind zart  und  verlaufen rege]reeht. 
Die Herzmusl~ulatur ist am fixierten Herzen yon dunkelbraunroter  Farbe. 

Besonders in der Gegend der rechten Kammer  scbeinen geringe Narben  vorhanden 
zu sein. 

Mikros~opischer Herzbe/und. Das ostiumnahe Wandendokard im Conus pul- 
monalis ist  etwa auf das Doppelte bis Dreifache g]eichm~/~ig verdiekt  und  besteht  

Abb. 1. ~r Befuild der domartig miteinander verwachsene~ Pulmonal- 
klappen mit spaltf6rmigem Schlitz des Ostiums. Bei x Rfffelung der Intima der 

Pulmonal~rterie 

aus einem Geflecht von etwas mehr  kollagenen und  etwas weniger elastischen 
Fasern. An vielen Stellen ]iegt darunter  hyalines, kernarmes Bindegewebe in 
breiten Fliiehen, oder es ziehen breite oder sehmale Strange in die Muskulatur.  
Diese umschlielten oft netzfSrmig einzelne oder mehrere Muskelfasern. Innerhalb  
dieser hyal inen Sehwielen erkennt  man  ganz sp~rlich einzeln gelegene, kurze, 
elastische Fasern  oder dieke und groBe Biindel solcher in der Umgebung yon Ge- 
f~l~en, an der Grenze yon t tya l in  und  NIuskulatur und  immer starker bei intra-  
muskul~ren und  subendokardialen Schwielen. 

Subendothelial,  d. h. zwisehen Endothel  und  elastisch-fibrSser Schicht, liegen 
an  mehreren Stellen diinnwandige G e f ~ e ,  die sieh zum Tell deutlieh ventrikelw~rts 
]~nopffSrmig in das Lumen vorwSlben. Neben einem solchen finder sicb ein kleines 
Inf i l t ra t  aus Rundzellen. 

Die Muskel]ibrillen zeigen ungleiehe Dicke. Au[terdem wechseln Form und  
Gr61~e der Kerne. 

Das perivasculiire Bindegewebe ist vermehrt .  
Die ~eh rzah l  der Ge[iifie zeigt eine Wandverdiekung und  einen abgewandelten 

Wandau~bau, so d~13 oft zunachst  n ieht  zu entseheiden ist, ob eine Arteriole oder 
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Abb. 2. Durchgepaustes Quersehnittsbild des Pulmonal- 
ostiums zur Veransebaulichung der It:ornmissuren. 
Schwarz: Klappengewebe. Gestriehelt: ~r 

Gepunktet: Pulmonalarterienwand. 1 und 3: 
Klappenkommissuren 

Abb. 3. Schnittpause in anderer QuersehnittshShe 
und Gewebsbezeiehnung wie bei Abb. 2. 1 und 2: 
Klappenkommissuren. A, B und C: Bezeichnung der 
3 Sinus Valsalvae. o 2Lbsehnitte mit Entkollagenisie- 
rung. + Unterbreehung der Elastiea. • Absehnitte 

starker Vascu]arisation 

Venole vorliegt. Mehrere Ar- 
teriolen zeigen Vermehrung 
der elastischen und Schwund 
der Muskelfasern. Bei mehre- 
ren kleinen oder grS~eren 
Arterien ist die elastische 
Lamelle nur noch in einem 
kleinen Bezirk der Circum- 
ferenz vorhanden, sonst auf- 
gesplittert oder geschwunden. 
Die Media besteht start  aus 
Muskel-, vorwiegend aus ela- 
stischen Fasern. Oder die 
muskelfaserige Media zeigt 
Kernschwund. Bei einer gro- 
]en  Arterie ist die elastische 
Lamelle ganz geschwunden, 
besteht eine miichtige Inti- 
mahyperplasie aus spi~rlich 
elastischen und reichlich ko]- 
lagenen Fasern. Die verdickte 
Wand wieder eines anderen 
Gefiil~es weist nut  kollagene 
und elastische Fasern auf 
mit  ganz spiirlichen plumpen 
Muskelkernen. Alle so ver- 
~nderten Gef~fle werden nur  
in der inneren Hiilfte der 
Ventrikel- bzw. Conusmusku- 
]atur angetroffen, wahrend 
yon hier bis zum Epikard nur 
regelrech~ gebaute Arterien 
und Venen erkennbar sind. 

Hintere8 Segel der Tricus- 
pidalis. Klappenansatz und 
oberer Abschnitt  der Klap- 
penplatte yon gewShnlicher 
Dicke und regelrechtem Auf- 
bau. Unterer Abschnitt  der 
Klappenplatte und Schlie- 
~ungsrand bis auf das Dop- 
pelte des GewShnlichen ver- 
dickt. Im Bereiche der 
Verdickung ist die suben- 
dotheliale und fibrSse Grund- 
schicht unregelm~l~ig und am 
st~rksten verbreitert. Die 
subendotheliale Schicht zeigt 
Vermehrung vornehmlich re- 
lativ schmaler kollagener Fi- 
brillen und spiir]icher feinster 
elastischer Fasern, Kern- 
schwund. Die fibrSse Grund- 
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sch ich t  is t  nngeordne~.  Die e las t i sche  Lamel le  i s t  an  der  Vorhofsei te  v ie l fach guf  
groBe S t recken  un t e rb rochen ,  u n d  zwar  i m  ganzen  Bereich  der  oben beschrie-  
b e n e n  Verd ickung .  Sie is t  s chon  i m  Bereich  der  K l a p p e n p ] a t t e  e twas  aufgefaser t .  

Abb. 4. Kleine Arterie im endokardnahen Myok~r4 mit  Endarteriitis, Aufsplit terung oder 
Unterbreclmng der elastischen Lamelle mid starker Ityperplasie der In t ima (166 x ) 

Abb. 5. Verdicktes 3Vandendokard des rechten Ventrikels mit  knop~6rmig in diesen 
vorspringenden stark erweiterten Gel&Ben (122 • 

I m  Bereiche des  Sch l i egungsr~ndes  s ieh t  m a n  n u r  kleine e las t ische Kr i ime l  u n t e r  
d e m  E n d o t h e l  oder i m  Subendo the l .  Die Elas t ic~  an  der  K lappenun te r se i~e  
( K a m m e r s e i t e  der  Kl~ppe)  is~ ganz  zar t  u n d  auf fa l l end  diinn.  

Ubergang yore hinteren zum mittleren Segel der Tricuspidalis. A m  Kl~ppen-  
a n s a t z  e rsche in t  der  A n n u l u s  f ibrosus  y o n  e twa  doppel te r  bis dre i facher  Dicke  Ms 

Virchows Arch. Bd. 331 7 
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gewShnlich. Er  bildet eine fibrbse Platte mit  einer 3 mm dicken Sehwiele unter 
dem Wandendokard. Sehon am Ubergang des Wandendokards auf die Klappen- 
platte ist die Elastica aufgesplittert. Der Klappenrand ist fl~chenhaft verwachsen 
mit  einem Sehnenfaden und etwa auf das Fiinffache verdickt dureh kollagenes 
Bindegewebe oder hyalines Bindegewebe. Die Elastiea ist pinselartig in mehrere 
breite faserreiche Biischel aufgesplittert. Vom unteren Abschnitt der Klappen- 
platte bis zum Klappem'and gibt es keine elastisehe Lamelle mehr. 

Mittleres Segel der Tricuspidalis. Im Subendothel des Vorhofendokards breite 
schwielige Unterbrechung der Muskulatur durch ko]lagenes Bindegewebe mit  
wechselnden Anteilen elastischer Fasern, so dab die Muskulatur wie septiert 
erscheint. Die Klappenplatte zeigt im nnteren Drittel eine Auffaserung der elasti- 
sehen Lamelle und eine Verdiekung des Subendothels durch neugebildetes, elastiea- 
freies, kollagenes Bindegewebe. Dadurch verl~uft die Elastica mehr in der Tiefe 
des Klappengewebes und verbleibt hier bis zum Klappenrand. 

Die Pulmonalklappen wurden in Sehnitten senkrecht zur Blutriehtung unter- 
sueht. 

1. Schnitt etwa 3 mm unterhalb der Klappenkuppe bzw. der lochfSrmigen 
Ostium5ffnung. Getroffen ist der oberste Absehnitt der knopfloehartigen Offnung 
der conusfSrmig gestalteten Pulmonalklappe. Die Wanddicke der Pulmonal- 
arterie ist etwa gleichm~l~ig. Jedoeh ist der Aufbau der Media unregelm~ttig. Auf 
der einen Seite der Circumferenz besteht sie vornehmlich aus elastisehen und 
kollagenen Fasern in wirrer Anordnung. Grobe, dicke, elastisehe Balken wechseln 
ab mit  feinen, zarten Fasern, dazwisehen liegen unregelm/~l~ige kollagene oder 
hyaline Streifen. Die Muskelfasern treten ganz zuriiek. Nut  im/~uteren Abschnitt 
der Media ]iegt das umgekehrte Verh/iltnis vor: die Muskelfasern sind reieher 
entwickelt, grobes Balkenwerk elastischer Fasern sp~rlieh. Die elastisehe Lamelle 
ist vorhanden, aber etwas unterbrochen, wenig seharf ausgepr~gt. - -  An der 
anderen SeRe der Circumferenz besteht die Media der Pulmonalis aus vorwiegend 
muskularen Anteilen, die yon einem groben Netzwerk yon kollagenen, dicken, 
elastischen Fasern durehzogen sind. Hier ist die Elastica interna vorziiglieh aus- 
gebildet, geschlossen, die Int ima zeigt eine Polsterbildung aus tells Wueherungen 
des Endothels, darunter kollagene oder in diinnen Fasernetzen ausgebreitete 
elastisehe Fasern. - -  Im Schnitt ist der Abgang zweier Pulmonalklappen, die sog. 
Kommissur, getroffen. Hier deutliehe Vascularisation, weite venen/~hnliehe Gef~l~e 
bzw. stark erweiterte Capillaren. An der Umsehlagstelle der Kommissur zu der 
einen Semilunarklappe geht eine aufgefaserte elastische Lamelle fiber auf den 
Klappenanteil. Sie bleibt aufgefasert und bildet nirgends eine richtige Lamelle. 
Manchmal sind zwei, manchmal vier elastische Faserlagen zu erkennen. In  kleinen 
Absehnitten vSllige Unterbreehung dieser elastisehen Fasern, die sparer noehmals 
auftreten. Darunter liegt eine elastisch-fibrSse Schieht in der gewShnlichen An- 
ordnung einer Semilunarklappe. t t ier  liegen zahlreiche Arteriolen mit feinen 
elastischen ~asern in der Wand und dem typisehen Aufbau einer solehen. Noeh 
weiter in der Tiefe folgt die fibrOse Grundsehieht in der gew5hnlichen Anordnung 
einer solchen Klappe. Erst weir entfernt yon der Kommissur treten innerhalb der 
fibrSsen Grundsehichten und an ihrer Unterfl~ehe groBe Bezirke auf mit  einem 
weitmasehigen Faserwerk aus feinsten Fibrillen und wohlerhaltenen spindeligen 
Fibrocyten. Auch in dieser Sehieht liegen wohlerhaltene Arteriolen. Noeh weiter 
entfernt yon tier Kommissur zeigt das Klappengewebe vSllige Verwerfung, ganz 
unregelmi~l]ige Bezirke yon kollagenen und nun aueh wieder eingestreuten elasti- 
sehen Fasern. Hier vielfache hyaline Degeneration bis unter das Endothel der 
anderen Klappenflache. Absehnittsweise starke Vermehrung der elastisehen 
Fasern, die in pinselartiger Anordnung oder breiten Btindeln teils oberfl/~ehennahe, 
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teils weir in der Tiefe des hyalinen oder  kollagenen, aber stets Vascularisierten 
Gewebes einstrahlen. Die elastische Lamelle ist in kleinen Abschnitten ortsgerecht 
erhalten oder auf grSl]eren Abschnitten aufgefasert oder abrupt unterbrochen. 
Mehrere Arteriolen zeigen endangitische Intimaproliferationen mit  Einengung der 
Lichtung. An zwei Stellen winzig kleine Knospen aus Fibrin an der Oberfl~ehe 
des Endothels. 

2. Schnitt etwa 5 mm nnterhalb der Knopflochstenose. Die tiefere Schnitt- 
ffihrung dieses Pr~par~tes ]iegt anseheinend nicht ganz horizontal. Auf der einen 
Seite sieht man die Wandung der Pulmonalarterie, eine Kommissur, die unmittelbar 
naeh dem Abgang sieh gabelt. Die Pulmonalarterienwand zeigt wieder ein unregel- 
mal~iges elastisches Gerfistwerk mit Mischung yon kollagenen und Muskelfasern. 
Es hut den Anschein, als ob die inneren Lagen der Media grSl~ere Anteile yon 
Muskulatur enthielten, die ~ul~eren Lagen der Media mehr elastische und kollagene 
Fasern. Die elastische Lamelle an der Grenze zur Int ima ist unscharf, teilweise 
etw~s aufgesplittert, tei]weise gebtindelt. Die Int ima scheint unverandert. - -  Das 
Klappengewebe selbst zeigt am Abgang, also im Bereich der Kommissur, zahh'eiche 
Arteriolen, die wohlgebildet sind. Die fibrSse Grundschieht ist wechselnd in der 
Faserstruktur. Die Abgrenzung der fibrSsen Grundschieht zur elastiseh-fibrSsen 
oder subendothelialen Sehicht ist nieht mSg]ich. Das Endothel liegt unmittelbar 
kollagenen Fasern auf, tei]weise sogar hya]inen Fasern. Im Subendothel wie in der 
subendokardialen Sehicht liegen nur sp~rliehe, abgerissene, unregelm~l~ig dfinne, 
elastische Fasern. Unmittelbar unterhalb dieser elastischen Fasern finden sich auf 
der ganzen Strecke verteilt Arterio]en oder erweiterte Capillaren. 

Es  liegt also aueh hier eine sehr ausgepr~gte und vielseitige Vascu]arisation der 
Pulmonalklappe vor. An der anderen Seite der fibrSsen Grundschicht, also an der 
Seite des Sinus Valsalvae, finder sich ein aufgelockertes, reticul~res, etwas 5dem~tSses 
]ockeres Bindegewebe mit  sp~rliehen ko!lagenen Fasern. Hier zartes Endothel 
und unter diesem sparliche feine elastisehe Fasern, die deutlich unterbroehen sind. 
Im weiteren Verlanf dieser Klappenplatte folgen groBe Aufhellungsbezirke und 
noehmals vermehrte Gef~l~e sogar innerhalb der fibrSsen Grundsehicht. Hier 
Sehwund des Kollagens, zarte reticu]~re Fasern mit spindeligen Kernen, die ganz 
nnregelm~ig  gelagert sind. Einige grS~ere Abschnitte mit  eindeutigem Kern- 
untergang, also eine serSse Entziindung. In anderen solchen Liehtungsbezirken 
linden sich verworrene elastisehe F~serchen, die Kn~uel bilden, abgerissen er- 
seheinen, ungeordnet sind. 

3. Sehnitt etwa an der Basis der Pulmonalklappen. In  dieser Schnittebene 
seheint nut  noeh der Rest und der unterste Abschnitt des Ansatzes und Beginnes 
der Pulmonalarterienwand getroffen zu sein. Sonst liegt hier Muskulatur des 
Conus vor mit  e]astisehen Fasern. Auch hier sind wieder zwei Kommissuren 
getroffen, also Abg~nge der eigentlichen Pulmonalklappe. Diese sind praktisch 
unverandert und auch gef~frei .  Die fibrSse Grundschicht ist weitgehend und 
regelreeht erhalten, die elastisch-fibrSse Schicht ist gut ausgepr~gt, zeigt abet 
vielfache Unterbrechung der feinen elastischen Fasern, eine elastische Lamelle ist 
nur in kurzen Abschnitten noch erkennbar. Diese erhaltenen Abschnitte beweisen, 
da~ die elastische Lame]le angelegt und vorhanden gewesen ist. 

Die A rteria pulmonalis zeigt mikroskopisch im allgemeinen regelrechten Aufbau. 
Nur sind die elastischen Fasern der Media oft aufgesplittert nnd an vereinzelten 
Ste]len manehma] dureh hya]ines Bindegewebe k]einumsehrieben auseinander- 
gedr~ngt. - -  Dicht oberhalb der stenosierten Klappe zn Beginn der poststeno- 
tisehen Dilatation ist die dem Lumen zugekehrte Wand der Pulmonalarterie am 
Rande grob gef~lte]t. Die Lamina elastica interne ist undeutlich ausgepr~gt oder 
yon verdichteten e]astischen Einzelfasern gebildet. In der inneren Media liegen 

u Arch. Bd. 381 7 a 
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ungeordnete, dicke, plumpe elastische Faserstiickchen, die h/~ufig unterbrochen sind; 
in der/~ugeren Media mehr gleichlaufend gerichtete und etwas diinnere elastische 
Fasern. - -  Die makroskopisch aufgerauhte Stelle oberhalb der Verwachsungsstelle 
der Valvulae s. posteriores zeigt eine bis auf 6twa das Zwanzigfaehe verdickte 
Intima. Sie besteht aus einem kernarmen, kollagenen, 5demat6sen Gewebe, in 
dem winzige elastische Fasern liegen. Kolhgene und elastische Fasern verlaufen 
teilweise eindeutig senkrecht zur Blutstromrichtung. Das Endothel ist hier und 
da verquollen und zeigt Kernschwund und briunliche Verf/~rbung bei van Gieson. 

Die Aorta l~igt mikroskopisch keine Abweichungen erkennen. 
Das hintere Mitralsegd zeigt schwere Verinderungen. Das Wandendokard 

des linken Vorhofes ist auf das Doppelte verdickt, im wesentlichen die Elastica 
und die daruntergelegenen kollagenen Abschnitte. Auch das Subendothel ist 
stark verdickt dutch kollagene und spiirliche zarte elastische Fasern. Am Uber- 
gang des Vorhofendokards auf die Klappenplatte und den Klappenansatz ver- 
schm~lert sich die Elastica auffallend, verschwindet yon der Oberfl/~che und zieht 
in die Tiefe zur Grenze der fibr6sen Grundsehieht. Von hier an fehlt abw/~rts eine 
elastische Lamelle an der Vorhofseite des hinteren Mitralsegels. Schon in der 
tt6he des Abgangs der Sehnenf~den dritter Ordnung findet sich also eine michtige 
Verschwielung des Subendothels und der elastisch-fibr6sen Schicht dutch hyalines 
Bindegewebe. Im Bereich des ~)berganges des Schliegungsrandes zumKlappenrande 
verschwindet auch die elastisch-fibrSse Schieht vollkommen. - -  Verfolgen wir die 
fibrSse Grundsehicht, so zeigt diese regelrechten Aufbau vom Annulus fibrosus 
und imBereich der Klappenplatte. ]3eimAbgang des Sehnenfadens drifter Ordnung 
zeigt die fibrSse Grundschieht eine starke Auflockerung und einen Schwund der 
kollagenen l%sern. Hier liegt eine typisehe ser6se Entziindung vor mit Ent- 
kollagenisierung, Metaehromasie, Verd/s oder Sehwnnd der Kerne. Gleieh- 
zeitig besteht eine m~chtige ttyperplasie des Subendothels an der Unterfl&ehe bzw. 
Kammerfl/~ehe des hinteren Mitralsegels. Hier wSlben sich dicke Polster vor aus 
wechselnd kollagenhaltigen oder kollagenfreien Bindegewebsfasern, in die noch 
kleine Reste kleinster elastiseher l~serehen eingestreut sin& Nach dem SchlieBungs- 
und Klappenrand zu wird die ser6se Entziindung immer ausgepr/igter. - -  Die 
Sehnenfiden sind an derUnterfl/iehe des SchlieBungs- wie auch desKlappenrandes 
breit miteinander verwaehsen, zeigen Entkollagenisierung, breite Ms oder 
Umhiillungen aus verdiektem Subendothel, das aus retieul/~ren, kollagenfreien Fasern 
besteht. 

V. Besprechung der Untersuchungsbe/unde 
Wir  r ichten die Besprechung der Untersuchungsbefunde  aus nach  

den be iden im Vordergrund s tehenden  Fragen :  
1. Was spricht ffir eine Fehlb i ldung  der Pulmonalklappe,  2. Was 

spricht fiir sekund/~re Verwachsungen der Pulmonalk lappe  ? 
Nach den klinischer~ Angaben wurde bei dem zur Zeit  des Todes 

l l l /~ Jahre  a l ten J u n g e n  im 6. Lebensjahr  ein Herzklappenfehler  fest- 
gestellt, u n d  da dieser sich nur  aaf die PulmonMis beschr/~nkte, als 
angeborene Pulmonals tenose gedeute~. Die auskul ta tor ischen und  die 
rSntgenologischen Befunde waren hierfiir e indeut ig i. 

Analysieren wir den makroskopischen Be/und, so war dieser zun/ichst 
ebenfalls eindeutig.  Es l and  sich eine ausgesprochene valvul/~re Stenose, 

i Wit verdanken die klinischen Angaben dem Entgegenkommen yon tIerrn 
Obermedizinalrat Dr. Cou~TI~, Chefarzt der Stidtischen Kinderklinik Karlsruhe. 
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wie sie Ms zweite Form im bisherigen Schrifttum abgegrenzt und yon uns 
eingangs herausgestellt wurde. Von besonderer Bedeutung war, dM~ 
nach dem makroskopischen Befund diese vMvul~re Stenose isoliert vorlag 
ohne einen Kammerseptumdefekt. Der makroskopische Befund bot 
zun~chst keinerlei Besonderheiten gegenfiber den Abbildungen und 
Beschreibungen des Schrifttums. Die fl~chenhaft verwachsenen Semi- 
lunarklappen der Pulmonalis liel~en nur noch einen haferkorngrof~en, 
spaltfSrmigen Schlitz auf der HShe der conusartigen Klappenverwach- 
sungen offen. Der Conus pulmonalis war vSllig durchg~ngig, zeigte nur 
eine aufiallende und hochgradige Hypertrophie der Musku]atur, ebenso 
der betr~chtlich dilatierte und hypertrophierte rechte Ventrikel. Der 
linke Ventrikel war dilatiert und verh~ltnism~l~ig muskelkr~ftig. Das 
Wandendokard der rechten Herzkammer war deutlich verdickt gegen- 
fiber dem der linken Herzk~mmer. Die starke Dilatation und Hyper- 
trophie des rechten Vorhofes liel~ sich zwang]os auf die l%iickstauung 
beziehen. 

Unterbrechen wir bier die ~esprechung und erinnern uns der beiden oben 
angefiihrten Fragen, so sprach der bisher angefiihrte makroskopische Befund 
durchaus ffir die im Schrifttum weir verbreitete Meinung, daf~ hier eine angeborene 
Mil~bildung der PulmonMklappen vor]age. Auch die yon uns beschriebene Er- 
weiterung der Pulmonalarterie oberha]b der Stenose entsprach derselben Deutung 
im Schrifttum (sp~ter). Bei genauer Lupenbetrachtung der conusartigen Klappen- 
verwachsung yon unten her hatte man allerdings den Eindruck, Ms ob bier die sog. 
Klappenkommissuren vorhanden und noch erkennbar w~ren. Ob dicser Befund 
fiir oder gegen eine prim~re Klappenmil~bildung spr~ch, muBte die mikroskopische 
Untersuchung entscheiden. 

Hingegen paf3te nicht zum makroskopischen Befund einer sog. reinen vM- 
vul~iren Pulmonalstenose die makroskopisch erkennbare Ver~nderung der Tricus- 
pidalis und MitrMis. Besonders die ausgedehnten Verwachsungen und GrSBen- 
unterschiede der TricuspidMis ferner die Sehnenfadenverwachsungen und glasigen 
Verque]lungen der MitrMis gehSren nach dem Schrifttum nicht zum Bild der 
Pulmona]stenose und zur Mi~bildungstheorie. lqur diese Befunde an den Segel- 
k]appen ]iel~en also Bedenken aufkommen, dal~ es sich um eine primer mil~bfldete, 
reine valvul~re Pulmonalstenose hande]n wiirde. Alle fibrigen Befunde ent- 
sprachen durchaus dem ,,klassischen Bild" der als MiBbildung gedeuteten Pul- 
monalstenose. 

Die mil~roslcopischen Be/unde waren sehr vielseitig. Zun~chst einige 
Vorbemerkungen. Es erscheint uns auch nach Abschluf] der histo- 
logischen Untersuchung heute noch ein Problem, welche Methode der 
Schnittffihrung bei der Untersuchung solcher Stenosen empfeMenswert 
ist. Obgleich wir uns erst nach langer Uberlegung und Diskussion zu 
der horizontMen Schnittffihrung entschlossen haben, hat diese doch 
grol~e Nachteile geboten. Es bedurfte schon der besonders grof~en 
Erfahrung unseres Instituts aus den frfiheren Herzklappenunter- 
suchungen, u m b e i  dieser Schnittfiihrung Lage, Form und Aufbau der 
Einzelklappe sowie der Klappenverwachsungen richtig beurteilen zu 
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kSnnen. Dies gilt besonders ffir plastische VorsteUung und Vergleich 
der verschiedenen Schnittebenen. Die horizontale Schnittffihrung hat 
jedenfalls den Vorteil, dab man die Klappenkommissuren eindeutig 
erfassen kann. Und das gab fiir uns den Ausschlag fiir die Wahl dieses 
Vorgehens. 

Beginnen wir nach diesen Vorbemerkungen mit dem mikroskopischen 
Ergebnis der Pulmonalklappen selbst. Folgende Befunde erscheinen uns 
die, wichtigsten: 

1. Wir haben alle 3Klalopenkommissuren gefunden. Demnach 
waren diese Klappenkommissuren prim/~r angelegt ! 

2. Wir haben bei den 3 einzelnen Semilunarklappen alle Klappen- 
sehichten gefunden, wie sie zum normalen Aufbau einer Taschenklappe 
gehSren (entgegen den Befunden yon ASCE~zI 1950, PROV]~ZAL~ 1954). 

3. Die einzelnen Klalopenschichten befanden sieh in der riehtigen 
Lagebeziehung und enthielten die ihnen zugehSrigen Formelemente des 
betreffenden Gewebes. 

4. Im vorliegenden Beobachtungsfall fehlen also anf Grund der 
mikroskopisehen Untersuchung alle Befunde einer prim/~ren Klappen- 
migbildung ! 

5. Die vorgefundenen pathologischen Vergnderungen sind einheit- 
lieher Art bei allen 3 Klappen, bei allen einzelnen Klappenschichten 
und sind trotz erkennbarer Gradunterschiede vSllig gleiehartig den yon 
B6I~Um bei den verschiedenen Formen morphologischer Klappen- 
entziindung beschriebenen Vergnderungen. 

6. Im einzelnen wurden gefunden: Verdickung des Subendothels, 
Verdickung, Aufsplitterung oder Schwund der elastischen Lamellen 
oder der elastischen Fasern im Bereich der subendokardialen Sehicht. 
Vermehrung der kollagenen Fasern und hyaline Degeneration auf der 
einen Seite, nmschriebener oder fl/ichenhafter Schwund des Kollagens 
mit Vorwiegen retieul/~rer Fasern, vermehrter Intercellularsubstanz, 
umschriebener Sehwund der Bindegewebskerne andererseits, v611ige 
Verwerfung der Klappenschichten und als Letztes eine ausgedehnte 
Vascularisation. 

7. Im Vergleieh mit den yon B6Hgm herausgestellten verschiedenen 
Endokarditisformen haben wir nicht gefunden: Interstitielle fibrinSse 
Entziindung, IIistiocytenwucherung. ZusammengefaBt entsprechen die 
vorgefundenen Klappenvergnderungen beziigiich jeder einzelnen voll- 
kommen den yon B6HMIG herausgestellten Befunden bei der ser6sen 
Endokarditis und bei der chronischen, vernarbenden rheumatischen 
Endokarditis. 

Von den iibrigen mikroskopischen Befunden ist zungchst das Wand- 
endokard herauszustellen. Es zeigte gleichsinnige Vergnderungen sowohl 
im Conus loulmonalis wie in den fibrigen Absehnitten des rechten Ven- 
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trikels. Der Befund ist durchaus zu vergleichen mit dem der ange- 
borenen sog. Endokardfibrosis. Hier wie dort in wechselnder Aus- 
pr/igung in der F1/~ehe und in der Tiefe Vermehrung der kollagenen 
Fasern bei gleiehzeitigem Untergang der Muskelfibrillen. Als zus/itzliehen 
Befund mSchten wir das Vorfinden yon unmittelbar unter dem Endothe] 
gelegenen Endokardgef~gen hervorheben, wie sie auch ASCENZI (1950) 
und PI~OVENZALE' (1954) beobaehteten. Das Ausstrahlen dieser kolla- 
genen Fasern in die 3/[uskulatur, das Absprengen yon einzelnen Gruppen 
yon ~uske]fibrillen sowie dieser Gefggbefund sprechen eindeutig fiir das 
Vorliegen einer auf dem Boden einer Entzfindung entstandenen Narbe 
und eindeutig gegen das Vorliegen einer prim/~ren Endokardmigbildung, 
wie es neuerdings aueh t~I~UHLING-ADANI allf Grund der subtilen Unter- 
suehung yon 15 Fgllen vertreten. 

An dieser Stelle sind ferner die eigentiimliehen Ge/~fiverdinderungen 
zu nennen, die im Bereich des Endokards und des Nfyokards an ver- 
einzelten Gef/igquerschnitten yon PROVENZAI~E (1954) und in unserem 
Fall gefunden wurden. Mikroskopisch handelt es sich um eine End- 
arteriitis, die bislang yon seiten der pathologischen Anatomie stets als ein 
entzfindlicher Vorgang der Gef/~ginnenhaut, nicht als 3/[il3bildung oder 
Degeneration aufgefaBt wurde. 

Von besonderer Bedeutung erseheinen uns die Befunde der mikro- 
skopischen Untersuehung der Segelklappen. Die hier besehriebenen 
Ver//nderungen entsprechen in jedem einzelnen Befund den yon B6HMm 
beschriebenen Befunden der serSsen Endokarditis bei S//uglingen und 
Xleinkindern. Sehwund der elastisehen Fasern, Entkollagenisiernng 
stehen hier ganz im Vordergrund. Diese, alle Klappensehichten be- 
treffenden Ver/~nderungen gingen einher mit betr/iehtlieher Verdiekung 
sowohl der Klappe Ms Ganzes wie der einzelnen Klappensehiehten. Die 
sehon makroskopiseh gefundenen Verunstaltungen tmd Verwaehsungen 
im Bereieh der Trieuspidalis spraehen Iiir die Sehwere des voran- 
gegangenen Prozesses. Obgleieh die wissenseh~ftliehe I~eaktion auf die 
yon BOI~Mm in Einzeldarstellung und monographiseher Bearbeitung 
bekanntgegebenen Ergebnisse bis heute gering ist, wurde seiner Annahme 
einer entziindliehen Genese dieser Ver/indernngen bis heute nieht 
widersprochen. Infolgedessen sind wlr angehalten, die ganz gleieh- 
artigen Befunde im vorliegenden Erkrankungsfalle an den Segelklappen 
ebenfalls als Folge einer durehgemaehten Endokarditis anzuspreehen. 

Fassen wir das Untersuehungsergebnis zusammen, so mSehten wir 
mit Naehdruek hervorheben: 

Die im vorliegenden ErkrankungsfM1 als klassiseh zu bezeiehnenden 
makroskopiseh-anatomisehen Ver/inderungen an der PulmonMis gestatten 
keinerlei Aussage oder Deutung in bezug auf die 1V[orphogenese oder 
]~tiologie! Nut eine eingehende mikroskopisehe Gewebsuntersuehung, 
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eine gute Kenntnis der normalen Histologie der einzelnen Klappen- 
sehichten, nur die gleichzeitige Untersuchung des Wandendokards, 
Myokards und der fibrigen Herzklappen fiihrten im vorliegenden 
Erkrankungsfall zu dem eindeutigen Ergebnis, dal~ sowohl die Einzel- 
befunde an der Pulmonalklappe wie die Gesamtheit der mikroskoloischen 
Befunde an fibrigen Herzabschnitten keine Deutung als prim/~re Mil~- 
bi!dung an diesen verschiedenen Herzktappenabsehnitten, sondern nur 
die Deutung einer abgelaufenen Entziindung erlauben. 

Ergebnis 
Wenn man auf Grund des Schrifttums an die Fragen und die Be- 

arbeitung der Pulmonatstenose herangeht, so vermittelt  unsere Ubersicht 
und Zusammenstellung, dab die Zahl der VerSffentlichungen noeh 
relativ gering ist. Weiterhin ist ersichtlich, dab aus unbekannten 
Grfinden die mikroskopische Untersuehung solcher klarer makroskopi- 
scher Befunde unterblieb, so dab nut  auffaUend spgrliche und unter 
diesen wieder kaum verwendbare Ver6ffentlichungen fiber das mikro- 
skopische Verhalten solcher valvul/irer Pulmonalstenosen vorliegen. 
Das ist woM aueh einer der wichtigsten Grfinde, weswegen heute noch 
Meinungsverschiedenheiten fiber die Genese und -~tiologie bestehen. 
Ferner lehrt das eingehende Literaturstudium, dab SchluBfolgerungen, 
die allein auf entwickhmgsgeschichtlicher Analyse beruhen, falsch sein 
kSnnen oder falsch sein mfissen, wenn im Einzelfall nicht eine eingehende 
mikroskopische Untersuchung vorgenommen wurde. Diese Gefahren 
der Fehldeutungen haften - -  wie wir mit groBem Bedauern feststellen 
mfissen - -  auch der kursorischen und summarischen Darstellung des an 
sich so lehrreiehen und groi3en Materials der Untersuchungen yon 
SCHOEI~MACKERS und ADEBAHIr (1955) an. Aueh diese Arbeit lehrt, 
dab StichProbenuntersuchungen auch umfangreichen AusmaI3es nicht 
ausreichen, um den Einzelfall zu erkls Die l%age naeh der terato- 
genetischen Terminationsperiode 1/~l~t sich ebenfalls nicht aaf Grund 
des makroskopischen Befundes oder einiger histologischer Stichproben- 
untersuehungen beantworten. Diese wichtige Frage ist nur dann zu 
kl/iren, wenn man sieh in jedem Einzelfall bemfiht, festzustellen, welche 
entwicklungsgesehichtlichen Gewebsbausteine sicher angelegt und bis 
zu welcher entwicklungsgeschichtlichen Differenzierung sic ausgebildet 
sind. Erst  wenn diese morphologischen Bausteine zusammengetragen 
und eindeutig siehergestellt wurden, kann man zwischen primi~ren und 
sekunds Ver~nderungen entseheiden und die Frage der Wirksamkeit 
und der Art dieser zus~tzliehen Einflfisse - -  entziindliche oder h/imo- 
dynamische Faktoren - -  angehen. Im Schrifttum fiber die Pulmonal- 
stenose hat die Gefahr einer Verallgemeinerung bei der sicheren Er- 
kenntnis eines Mii~bildungsfaktors des betreffenden Herzens dazu 
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gefiihrt, da6 man beispielsweise beim Vorfinden eines Kammerseptum- 
de~ektes und einer I-Ierzklappenver/~nderung die letztere auch als Mil~- 
bildung deutete, obgleich vielleicht eine eingehende mikroskopische 
Untersuchung diese Deutung zunichte gemacht hi~tte. 

Bei einem klinisch und makroskopisch eindeutigen Befund einer 
angeborenen Klappenstenose hat sich jeder Untersucher die Frage 
vorzulegen, welche theoretischen MSglickkeiten denn zu einer so]chen 
Verwachsung der einzelnen Klappen fiihren kSnnen. Die (:~berlegung 
fiihrt zu 3 ~Sglichkeiten: 

1. Die Endokardkissen, die zur spiiteren Klappenbildung ffibxen, 
waren nich~ getrennt angelegt, sondern miteinander verbunden. 

2. Die Endokardkissen waren getrennt angelegt und haben sich 
fehlentwickelt. 

3. Die Endokardkissen waren getrennt angelegt, haben sich regel- 
recht entwickelt und sind sekundiir miteinander verwachsen. 

~bertragen wit diese Fragen auf unsere eigene Beobachtung, so 
haben wit auszuffihren: Zur 1. und 2. Frage: Wir haben 3 getrennte 
Klappenkommissuren vorgefunden, deren Abgang aus der Pulmonal- 
arterie der Norm entspricht. Wir miissen dabei offenlassen, ob die 
Abg~nge gleiehen Abstandes oder verschiedenen Abstandes sind. 
~erner enthalten die Taschenklappen unseres Beobaehtungsfalles s~mt- 
liche morphologischen Gewebsbestandteile einer normalen Taschen- 
klappe. Wir mfissen dabei offenlassen, ob die Semilunarklappen primer 
gleicher GrSl~e waren. Wir kSnnen daraus die Frage 1 und 2 insoweit 
beantworten, dal3 die Anlage der Endokardkissen getrennt und regel- 
reeht gewesen sein mul~, dai] das yon den Endokardkissen zur Ver- 
ffigung gestellte Bildungsmaterial der Taschenklappen vollst~ndig und 
demnach aueh die Weiterdifferenzierung aus den Endokardkissen 
regelreeht gewesen sein mu6. ~Vir sehlie6en daraus, dal] eine sekundi~re 
Verwachsung vorliegt (Frage 3), dab die Verwachsung der einzelnen 
Taschenklapp~n unseres Beobaehtungsfalles erst zu einem Zei~punkt 
eingetreten sein kann, naehdem die Differenzierung der Taschenklappen 
in die einzelnen Klappenschichten erfolgt war. Auf Grund des Schrfft- 
turns, dessen Vervollst/indigung wir tier liebenswfirdigen Unterstiitzung 
yon Herrn Dr. GOERTTLEI~ verdanken (FIscH]~,, ODGERS, I-IACKEN- 
SELL~En, PATTE~ et al., S~nETE~), kann man zeitlich ansetzen, daI3 
die Differenzierung und ,,die Umwandlung der Pulmonal- in Endokard- 
wfilste zu fertigen Klappen bei Keimlingen yon L~ngen zwisehen etwa 
70 und 140 mm vorliegt, d.h. etwa in der Zeitspanne zwischen ~it te  
des 3. und lYiitte bis Ende des 4. Entwicklungsmonats abgeschlossen 
ist" (Go~RTTLn~, persSnliehe Mitteilung). Daraus geht hervor, daI3 die 
yon uns als sekund~ire Verwachsung anzusehende Umbildung der Klappe 
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erst nach diesem Zeitraum, also nach Mitre bis Ende des 4. Entwick- 
lungsmonats eingetreten sein kann. 

Welche Faktoren kSnnen zu einer Klappenverwachsung ffihren ? 
tiler sind wir auf Analogieschlfisse angewiesen. Auf Grund der umfang- 
reichen Untersuchungen yon B 6 ~ I ~  kSnnen Klappenverwachsungen 
nach der Geburt nut auf entziindlicher Basis entstehen. Wie oben 
sehon hervorgehoben und im Gegensatz zur Deutung durch Sc~o~-  
~ACKERS und ADEBKItR (1955) kann eine serSse Endokarditis nie zu 
Klappenverwachsungen ftihren, wei! das Endothel dabei unbeteiligt 
bleibt und nur intravalvul~re GewebsverKnderungen stattfinden. Ver- 
wachsungen yon Klappen und yon Sehnenf~den kSnnen also nur dann 
auftreten, wenn im Bereich des aufgebrochenen Endothe]s innergeweb- 
lieh abgelagertes Fibrin der Herzklappe an die Klappenoberfl~iche tritt, 
oder wenn ausschliel~lich bei bakterieller Klalopenbesiedlung eine echte 
Abscheidungsthrombose an der Klappenoberfliiche zustande kommt. 
Solange nieht der Verwachsungsvorgang bei Friihgeburten im Status 
nascendi getroffen und verSffentlicht wird, kSnnen wir nur fiber einen 
AnalogieschluB mutmaBen oder als wahrseheinlich bezeichnen, dab auch 
im pr~natalen Entwieklungsstadium gleichartige Vorg~nge vorliegen 
und einer der beiden genannten Prozesse zur Klappenverwachsung 
ffihrt. Ffir die Entstehung und Entwicklung einer serSsen oder fibrinSsen 
Endokarditis hat B6IIMIG Stoffwechsel/~nderungen, ~nderungen der 
Bluteiweif~kSrper oder Blutzusammensetzung angenommen, die dann zu 
abartigen Fermentreaktionen in dem Herzklappengewebe fiihren. Als 
~auslSsenden Faktor fiir eine echte Thrombendokarditis kennen wir 
nur die Bakterien. Theoretisch kSnnen beide Vorg~nge aueh w~ihrend 
der embryonalen Entwicklung wirksam sein. Hieriiber liegen aber noeh 
keine einschli~gigen Untersuchungen oder Beobaehtungen vor. Welche 
Rolle aber die infektiSse J~tiologie bei den Embryopathien spielt, haben 
die neuesten t~eferate auf der 40. Tagung der Dtsch. Ges. f. Pathologic 
1956 dargelegt. 

Wir mfissen im vorliegenden ErkrankungsfaU annehmen, dal~ diese 
Faktoren nicht nur die Pulmonalklappe, sondern ebenso die Segelklappen 
des rechten Herzens getroffen haben, also die Tricuspidalis und ebenso 
auch das Wandendokard des rechten Ventrikels. Es ist zu erw~gen, 
aber natfirlich in keiner Weise zu bestimmen, ob Wandendokard und die 
verschiedenen Klappen von ein und demselben Agens oder Faktor und 
die Pulmonalklappen nur in besonders starkem Ausmal~ veri~ndert 
wurden; oder ob unterschiedliche Faktoren die Segelklappen und das 
Wandendokard einerseits, die Pulmonalklappen andererseits in Mit- 
leidensehaft zogen. 

Die vorgenannten Annahmen, Folger~_ngen, Erkli~rungen und 
Deutungen stehen auf sehr schwachen Fiil3en beziiglieh zweier Kurz- 
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sehlfisse: 1. Wir registrieren und deuten die Sektionsbefunde am Herzen 
eines lll/2j/~hrigen Knaben ohne irgendwelches Wissen, wieviel der 
Ver/~nderungen zum Zeitpunkt der Geburt vorhanden waren und welehe 
Vergnderungen Ms zwangsm/~l~ige Fortsetzung des pr/inatalen Ge- 
sohehens, welche als postnatales gezidiv und we]che Ms sekundgr auf- 
gepfropfte Neuerkranknng in den Kinderjahren vielleicht oder sicher 
entstanden. Wir haben merkwfirdigerweise solehe kritische differential- 
diagnostische Erw/igung in keiner der angeffihrten VerSffentlichungen 
fiber vMvul//re Pulmonalstenosen gefunden. Und die Mehrzahl der 
einschlggigen F/~lle betrifft  Jugendliehe oder sogar Kranke oberhalb 
des 2. Lebensjahrzehntes! Kontrollieren wir mit solehen Vorhalten 
unseren eigenen Erkrankungsfall und stellen wir nur einige Punkte 
heraus : Jede Hyalinisierung und Sklerosierung des kollagenen Klappen- 
gewebes kann fiber eine serSse oder fibrinSse oder rheumatische Ent- 
zfindung gegangen sein oder andere Ursaehen haben. Ob und in welchem 
AusmM3 sie zur Zeit der Geburt bestand, steht dahin. Warm eine zum 
Zeitpunkt des Todes vorgefundene serSse Entzfindung - -  bei einer 
Lebenszeit yon 111/2 Jahren doeh woh] postnatal - -  entstand, ist vSllig 
unbekanng. Welchen Entwicklungsgrad die conusartige Umformung 
der verwachsenen Pulmonalklappen in unseren und in allen bisher 
verSffentliehten gleichartigen F/~llen pr/~natal erreichte, 1/iBt sich nicht 
beurteilen. Sieher anznnehmen ist, dal3 naeh prim/~rer Verwaehsung 
postnatale hgmodynamisehe Einflfisse gewaltige zus/~tzliche Um- 
formungen bewirkt haben werden. So lieBen sich noeh mehr Frage- 
zeichen hinter eigene Annahmen und Deutungen anffigen. 2. KLAUS 
GO~TTLER hat eine terminologische Neuordnung der Prgnatalzeit 
ausgearbeitet. Naeh seiner Einteilung und Phasenabgrenzung rechnet 
er die Kyematogenese II. Ordnung bis zum Ende des 3. Entwiek]ungs- 
monats, die frfihe FetMentwicklung ab dieser Zeit. Wenn wir im vor- 
liegenden Erkrankungsfall annehmen mfissen, dab eine entzfindliehe 
Erkrankung und eine sekund//re Verwaehsung zur valvul~ren Pulmonal- 
stenose ffihrten, dann fallen beide pathologisehen Vorg/~nge entsloreehend 
unserer mikroskopiseh naehgewiesenen Gewebsdifferenzierung der 
Semilunarklalol0en in den Zeitraum der frfihen oder sp/~ten Fetal- 
entwieklung. GO~TWL~R h~lt das Auftreten einer ,,fetalen Entzfindung" 
und einer ,,fetalen Endokarditis" erst in der sp//ten Fetalzeit f fir mSglich. 
Nach der yon uns angestrebten Bestimmung der Determinationsperiode 
wiirde naeh GOERTTLER die valvul~re Pulmonalstenose als eine Kyemato- 
pathie naeh zwisehenzeitlieh eingesehalteten, wahrseheinlich rezidivie- 
renden Entzfindnngserscheinungen zu gelten haben. 

Abschliel~end mSehten wir nns noch einige Bemerkungen erlauben 
zum Verhalten der Pulmonalarterie, weil deren Befunde bislang als 
Stfitze einer MiBbildungstheorie benutzt wurden oder unklar blieben 
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( G ~ E ~ n  et al., ALLANBY-CAlVIPB]~LL, DOW). Wir fiihren die Erweiterung 
der Pulmon~larterie unmittelbar hinter der Klappenstenose auf physi- 
kalische Faktoren allein zuriick. Eine solche Erweiterung findet sieh in 
jedem RShrensystem hinter einer Einengung der Strombahn, d .h .  
des RShrenquerschnittes. So ist eine Erweiterung des Querdureh- 
messers der Pulmonalarterie oberhalb der Klappenstenose nicht nur 
physikaliseh erkl/~rbar, sondern direkt zu fordern. - -  Die eigentfimliche 
Au~rauhung der Intima der Pulmonalarterie an umsehriebener SteUe 
dicht oberhalb der Stenose ffihren wir zurfick auf die durch die Stenose 
und schlitzfSrmige Lichtung ver/~nderte B]utstromrichtung und den 
Aufprall des B]utstromes an dieser Stelle. Wir erinnern hierbei an die 
yon B6H~G frfiher beschriebene l~iffelung des Vorhofendokards bei 
Mitralinsuffizienz (B6mv~I~ 1936). Eine zweite Erkl/~rungsm6glichkeit 
w/~re die, auf die BStfTcIIG in seiner Monographie hingewiesen hut (B6H- 
Y ~  und KLEIn, S. 59), dai~ der rheumatische Klappenlarozel~ aueh 
iibergegriffen hut einerseits auf das Vorhofendokard bei der Mitralis und 
im vorliegenden Erkrankungsfall auf die Intima der Pulmonalarterie. 
Bei dieser Deutnng wfirde es sich also nieht um eine Aufpr~ll-Ver/~nde- 
rung, sondern um eine rheumutische Intimanarbe h~ndeln. Einen 
Beweis fiir diese zweite Erkl/~rungsmSglichkeit kSnnen wir allerdings 
nicht erbringen. 

Zusammen~assung 
Die Untersuehung einer angeborenen Pulmonalstenose in Schnitt- 

serien lieit den Naehweis ffihren, dal~ alle Gewebsbestandteile der 
Semilunarklappen in normaler Lagebeziehung und vollst/~ndig vor- 
handen und auch die 3 Klappenkommissuren angelegt sind. Damit 
wird der Beweis erbraeht, dal~ die Stenose durch Entzfindung und 
sekunds Klappenverwachsung zustande kam und eine angeborene 
Endokarditis vorgelegen hut. Das in Deutschland weitgehend unbe- 
kannte Weltsehrifttum wird einer kritischen Bespreehnng unterzogen, 
um aufzuzeigen, auf welcher sehwaehen Basis sowohl die Fehlbildungs- 
wie auch die Entziindungs-Theorien bei der formalen Genese der ~nge- 
borenen valvul/~ren Klappenstenosen stehen. Eine Entseheidung fiir 
oder gegen die Annahme einer angeborenen Endokarditis karm zu: 
kfinftig nieht mehr durch makroskopische oder mikroskopisehe Stich- 
proben-Untersuchung sondern nur bei guter Saehkenntnis der nor- 
mMen Herzklappenstruktur und eingehender Schnittseriennntersuehung 
jedes Einzelfalles herbeigeffihrt werden. 
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