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Einleitung

Unter den HerzmiBbildungen nehmen die Stenosen der arteriellen
Ostien eine Sonderstellung ein, und zwar einmal wegen ihres isolierten
oder zum andern wegen ihres gemeinschaftlichen Auftretens mit anderen
HerzmiBbildungen. Morphologisch bestehen hiufig Ahnlichkeiten mit
postnatal erworbenen entziindlichen Stenosen, die den (edanken einer
fetalen Endokarditis nahelegen. An der Moglichkeit einer fetalen
Endokarditis;, die zum erstenmal von KrEvsi¢ (1816) erwdhnt wurde,
kann heute nicht mehr gezweifelt werden. Ob aber eine fetale Endokar-
ditis zu einer angeborenen KlappenmiBbildung fithren kann, ist bis in
die jiingste Zeit immer wieder diskutiert worden. BREDT weist darauf
hin, ,.da der Beweis einer Entwicklungshemmung, die fiir die Lokali-,
sation der Entzindung verantwortlich gemacht werden kénnte, sehr
schwer zu fithren sein diirfte (BREDT 1936). BrEDT hebt weiter hervor,
daB bei den spirlichen mikroskopisch untersuchten Fillen ausschlieSlich
die Klappen des linken Herzens und bevorzugt die Aortenklappen
betroffen waren. Mit der vorliegenden Arbeit wollen wir an Hand eines
Erkrankungsfalles einer angeborenen Pulmonalstenose versuchen, einen
Beitrag zur Kldrung dieser Frage zu geben.

1. Morphologie, Pathophysiologie und Pathogenese
der angeborenen Pulmonalstenose

Die Pulmonalstenose ist die héufigste angeborene Mifbildung des Herzens.
Heute diirften weit tiber 1000 Beschreibungen bekannt sein (DoERR 1950). Nach
ihrer Morphologie kann die Pulmonalstenose 1. die Lungenarterie allein betreffen,
im Extremfall als aortaler Pseudotruncus (Pulmonalishypoplasie bzw. -afresie).
Die Stenose kann 2. nur durch eine Verdickung oder Verwachsung der Klappen
entstehen, im Extremfall als Atresie (valvulire Stenose). 3. kann der Klappenring
oder Annulus zu eng bleiben (Annulusstenose) und 4. der Conus pulmonalis an
beliebiger Stelle stenosiert sein (Conusstenose oder Infundibulumstenose).

Diese Veréinderungen konnen isoliert vorkommen. Man spricht dann von
reiner Pulmonalstenose (MaupEe E. Aspotr 1936, GREENE et al. 1949, 68 Fille der
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Weltliteratur). Die oben angefithrten Stenoseformen kénnen auch miteinander
kombiniert sein oder sich anderen Milbildungen des Herzens beigesellen (Ventrikel-
septumdefekt 70—80% Karz und Lerr 1930; Fallotsche Tetralogie 77% ABBOTT
1936, Fallotsche Trilogie, Browx 1939, SELrors und BeLcHER 1950, BroCK 1952).
Die statistische Auswertung von 178 Fillen ergibt eine prozentuale Haufigkeit der
valvuléren Stenose bei der Fallotschen Tetralogie von 39%. Nach HecoLIN (1955)
ist bei etwa 50% der valvuliren Stenosen die A. pulmonalis erweitert. Die
Ursachen dieser poststenotischen Dilatation sollen nach ArLaxey-CaveBrLL (1949)
sowie Dow (1950) unbekannt sein, sind jedoch physikalisch erklirbar (s. spater).

Beziiglich der Pathogenese kann die Mehrzahl der Herzfehler, hier Stenosen
der arteriellen Ostien, als Mifibildung aufgefallt werden. -Aus Raumersparnis-
grinden kénnen wir hier nur hinweisen auf die noch lebendigen Lehren von
v. ROKITANSKY, SPITZER, SHANER und BREDT sowie deren vielfacher Neubearbei-
tung durch DoErr und Kr. GoERTTLER (1938, 1943, 1950, 1952), die es erstmalig
moglich machten, typische Entwicklungsstérungen (Stenosen, Transposition,
Truncus) als HemmungsmiBbildung zu. verstehen. Dagegen sind unserere Er-
fahrungen und Erkenntnisse iiber die Entstehung valvularer konnataler Stenosen
noch sehr gering, wie sich aus dem Studium der einschligigen Weltliteratur ergibt.

Falle itber das Zusammentreffen von HemmungsmiBbildung und fetaler Endo-
karditis sind beschrieben von LETULLE (1914), ABBOTT (1923), SCHONLEBE (1939)
und PracHTA (1953). SCHOENMACKERS und ADEBAHR (1955) trennen ausdriicklich
Fehl- oder Unterentwicklungen bzw. mangelnde Ausdifferenzierung von Herz-
klappenfehlern als Endokarditisfolge.

Zeichen einer frischen fetalen Endokarditis der Pulmonalis hat bisher
nur CAPELLI (1932—1933) beschrieben. Allerdings kénnen die von ihm
bei 62 unausgesuchten Feten angefiihrten ,entziindlichen® Mani-
festationen der Herzklappen heute als solche nicht mehr anerkannt
werden, wie z. B. valvulire Himatome, Klappenfensterung. Auch
bezliglich dessen, was CapPennr unter Degeneration und Proliferation
einordnet, kann man sich heute keine eindeutige Vorstellung machen.
In stirkerem Mafe verindert waren in seinem Material: 13mal die
Pulmonalklappen, 9mal die Aortenklappen, Tmal die Tricuspidalklappen
und 5mal die Mitralklappen. Im einzelnen beschreibt und bildet Ca-
PELLI 10 Beispiele ab mit celluldrer, d.h. histiocytérer und lympho-
cytirer Reaktion des Subendothels. Darunter befinden sich 2 Feten mit
thrombotischen Auflagerungen auf der Pulmonalklappe. Die Beweis-
kraft dieser Befunde wurde wegen der unwahrscheinlichen Héufigkeit
von 75,8% am unausgesuchten Material stark angezweifelt (Gross).
Unsere eigenen Zweifel gelten der Deutung dessen, was von CAPELLI als
. Entziindung’‘ gewertet wurde.

McDoxarp (1950) berichtete iiber einen hyalinen unorganisierten Thrombus
der Tricuspidalis. Bommic (1953) fand unter 21 Neu-, Frith- und Totgeborenen,
von denen die ersteren nur Stunden oder bis zu 2 Tagen gelebt hatten, 8mal eine
serose Endokarditis. ScHOENMACKERS und ADEBAHR (1955) konnten bei der histo-
logischen Untersuchung von 10 Feten, 39 Frithgeborenen, 36 Siuglingen und
7 Kleinkindern (92 Fille) nur 8 Herzklappen finden, die normal waren. Bei 84 fand
sich eine serdse Endokarditis. Das entspricht 91,3% am unausgesuchten Material.
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Durchsuchen wir das Schrifttum nach weiteren Befunden einer fetalen Endo-
karditis, so finden wir folgende Einzelbeobachtungen: GaxEerF (1910): Verrukose
Endokarditis der Mitralis bei einem 11/, Std alten Saugling; PLAUT und SHARNOFF
(1935): Frischere Thrombendokarditis der Mitralklappe; PravuT (1939): Fibrinose
Endokarditis der Tricuspidalis; PtscErL (1938): bei angeborener Aortenstenose
dunkelgraurote Knotchen auf Mitralis und Tricuspidalis; DoxaT (1939): bei

Mitralstenose dhnliche Knotchen auf Tricuspidalis und Mitralis.

Die Entstehung angeborener Herzfehler durch eine fetale Endokarditis wird
angenommen v. BARDELEBEN, BECK, Bincer, Bommic, Born, Brock, DoErg,

FIscHER, vON HANSEMANN,
HERXHEIMER, LETULLE,
MONCKEBERG, NAGEL, PaA-

Tabelle

Deutung
NINI, RAHN-SCHENETTEN,
Ravcnruss, ROKITANSKY, Befund 53 Falle 23 Félle
SCHOENMACKERS-ADEBAHR, erun ent- | Hicht
SCHONLEBE, SCHOLLMEYER, Zﬁgg' ziind-
STERNBERG, THOREL, ToTH, lich
WERTHEMANN, WILLER- . . Y
Brox, WérpEmrory und v. Mycikardnarben? Myokardfibrose ; 78% 138%
VALEA. Veranderungen im Papillarmuskel 5mal | 1mal
Kalk im Myokard. . . . . . . . 44% | 13%
Vergleichen wir die  Vacuolige fettige Degeneration des 1
s 13 Herzmuskels . . . . . . . . . 4mal | 3mal
als fetal-entziindlich g‘?- Fokale Myokardnekrose . . . . . 2mal
deuteten Befunde mit  Muskelfibrillen mit Riesenkernen . | Imal
denen der Autoren, die (I;yn(llil)hocy(ten bt nogebildet) ;Ema% 3mal
- SR . apillaren (vermehrt, neu gebilde 5ma,
fiir ihre M%Bblldung eme Legkostase ..... g .« o . | 1mal
andere, nicht entziind- Komplette oder partielle Myokard.-
liche Genese annehmen, gefafobliteration . . . . . . . 2mal
. . Klappenexkreszenzen . . . . . . 20,8%| 17,4%
so ergibt sich nebenste- Lymphocyteninfiltrat in der Klappe | 1mal
hende interessante Zu- Endokardsklerose. . . . . . . . 70% | 70%
sammenstellung  (nach Hyaline bzw. fibrose Klappen- .
verdickung. . . . . . . . .. 2mal
Gross). Endokardverkalkung, intracellu-
Wirméchten meinen, lares Himosiderin . . . . . . 1mal ‘

dal jeder Unvoreinge-

INach Gross (berichtigt).

nommene erstaunt sein
wird, bei wesentlichen pathologischen Verdnderungen nur quantitative
Unterschiede zu finden; unter der Gruppe ,,MiBbildung*‘ héhere Prozent-
sitze von Myokardnarben, Klappenexkreszenzen und Endokardsklerosen
als Charakteristica aufgefithrt zu sehen. Hier wird die ganze Pro-
blematik und Diskrepanz der ,Deutung” der Befunde einerseits, die
der Kombination an sich wesensverschiedener Vorgéinge andererseits
offensichtlich.

Das Wesentliche der fetalen Endokarditis soll nach RauN und SCHENETTEN
(1948) ein Zuriicktreten der leuko- und lymphocytiren Entziindung und ein
Vorherrschen der mesenchymalen Abwehrreaktionen sein. Bomyic (1953) beschrieb

bei Frithgeburten und Neugeborenen ausschlieBlich eine serdse Endokarditis. Nach
WornrLwits, und Bock (1930) ist der Fet in den ersten Entwicklungsstadien
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vollkommen anergisch gegeniiber Entziindungsreizen. Ab Ende des 2. Monats
konnen Reaktionen ortsstandiger Mesenchymzellen beobachtet werden. Spiter sind
Reaktionen des myeloischen Systems zwar moglich, werden aber offenbar nur
selten verwirklicht. Die Reaktionsweise der Erwachsenen diirfte bei der Geburt
nach normaler Schwangerschaft noch nicht erreicht sein.

Uber die Atiologie der fetalen Endokarditis ist bislang nichts Sicheres bekannt,
In Erwigung gezogen werden akute Infektionskrankheiten der Mutter wiahrend
der Schwangerschaft (FiscuEr, Kocker, FArBER-HUuBBARD, WoOHLWILL-BoCK);
Gelenkrheumatismus der Mutter (FEELAUER, BINGEL), toxische Faktoren (Ca-
pELLI, ABBOTT) und Anderungen der Hamodynamik und Hamochemie (ScHOEN-
MACKERS und ADEBAHR). RAHN und SCHENETTEN nehmen eine besondere vege-
tative Ausgangslage des Feten und ein Antigen als reizauslésendes Moment an.
WonrwirL und Bock (1930) berichteten, daB von 565 untersuchten Abortplacenten,
von denen nicht alle bakteriologisch untersucht wurden, 238 = 42% mit Bakterien
infiziert waren. Sicherlich ware diese Zahl groBer, wenn alle Mutterkuchen unter-
sucht worden wiren. Die Placenta kann heute nicht mehr als uniiberwindbare
Schranke angesehen werden. Das Chorion bietet nur einen relativen Schutz
(WERTHEMANN 1955).

II. Verdffentlichungen isolierter valvulirer Pulmonalstenose

AssorT, LEWIS und BrATTLIE (1923), ARNETT und Loxe (1931), HErTZ (1932),
FarBER und HusBarDp (1933), CurrENs et al. (1945, 11 Falle), LowaNce (1948),
GREENE et al. (1949, 8 Fille), ExcLE und Tavussre (1950, 3 Falle), Dorrr (1950),
Bixgrr (1950), WaiTE, FENNEL und Hurst (1950), GENOVESE (1951), JOHNSON
und Jomxson (1952, 4 Fille), Bsorck (1952), Geract und BurcHrLL (1953,
2 Fille), ProvEnzaLE (1954, 3 Fille). — Kombination mit Aortenatresie: BLack-
FORD und PARKER (1941), RassmMany (1942), SEgLzER (1949). Pulmonalatresie:
v. ZALRA (1924). Pulmonal- und Tricuspidalisatresie: Taussie (1936), Roserrs
(1937), BarBERA (1941), BROwN (1939) und ErstER (1950).

III. Besprechung des Schrifttums und der bisher veréffentlichten Befunde —
Kritik

Nach ABsorT, LEWIS und BrATTIE soll die kleine Gruppe der
angeborenen Herzfehler, in denen die Lédsion nur die Klappe betrifft,
auf Grund einer Endokarditis in der spiten Fetalzeit entstehen, d. h.
nachdem die Septen geschlossen sind. Es finden sich dann vorzugsweise
an der Pulmonalis folgende Befunde: Verdickung und gewohnlich
Verwachsung der Klappen mit Ausbildung eines kleinen, meist trichter-
féormigen Pulmonalorificiums. Hypertropher, aber sonst normaler
Conus pulmonalis. Normal weite oder dilatierte Pulmonalarterie. Ge-
schlossenes Interventricularseptum. Geschlossenes oder hiufiger offenes
Foramen ovale, hiufig mit Fensterungen.

Da keine Theorie iiber die Entwicklungsgeschichte des Herzens
befriedigend eine reine Pulmonalstenose ohne andere Dysplasien und
Aplasien erkliren kénne, nimmt auch Hurrz fiir seinen Fall eine Ent-
stehung durch eine intrauterin durchgemachte Endokarditis an. Zu
gleichen SchluBfolgerungen kommt auch BINGEL. FARBER und HUBBARD
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deuten die Befunde in ihrem Fall als alte ausgeheilte Endokarditis mit
frischem Rezidiv. Bi0ror vermutet einen kongenitalen, vielleicht auch
endokarditischen Tricuspidalisfehler. Keine Deutung ihrer Fille geben
ArxurT-LoNg, ENGLE-TAUSSIG, GENOVESE, GERACI-BURCHELL, JOHN-
soN-JouNsoN und WHITE mit Mitarbeitern.

DoErr vermutet fiir seinen Fall ein Zusammentreffen von lokaler
geweblicher UberschuBbildung mit ungewdhnlicher Blutstromwirkung.
CurreNs lehnt eine fetale Endokarditis ab, da er keine Zeichen einer
abgelaufenen Entziindung gefunden hat. ErsteEr diskutiert nur die
Moglichkeiten. AscEnzi und PROVENZALE nehmen eine Anlagestdrung
an und berufen sich auf das ,,Ausbleiben der Differenzierung der 3 Haupt-
schichten und das Vorherrschen von embryonalem und mukosem
Bindegewebe. Auf Grund der Befunde von Bénmic (1950) kann es sich
bei Kindern im 2. Lebensjahr nicht mehr um . ,,embryonales’ Binde-
gewebe handeln, verunstaltet eine ,serése Entzindung® sekunddr die
Klappenschichten. Bei der Durchsicht des Schrifttums fallt auf, dalB
nur wenige Autoren ihr Material histologisch untersuchten. Von 27 hier
auszugsweise mitgeteilten Féllen valvulirer Stenose wurde nur 9mal
eine histologische Untersuchung erwidhnt, davon 6mal eine der Klappe.

Gefunden wurde dabei auBer Myokardfibrose und Endokardver-
dickung 2mal eine bindegewebige Verdickung der Pulmonalis, 3mal Felder
myxomeatiser Degeneration (die vielleicht heute als Bezirke serdser
Endokarditis bezeichnet wiirden), 3mal vascularisierte Pulmonalklappen
mit fibréser Verdickung der Lungengefdfie und Imal in der Klappenbasis
keine Verdnderungen.

AmscHLER (1943) fand im Schrifttum und bei eigenen Fillen eine Endokard-
verdickung immer im Bereich des Ventrikels, dessen arterielles Ostium verindert
war. Nur in wenigen Fallen war auch das Endokard des anderen Ventrikels um-
schrieben gleichartig verdickt, d. h. die subendotheliale Schicht war durch mehr
oder weniger zellreiches, kollagen- und elastinfaserreiches Gewebe verbreitert.

Daneben kennen wir die Endokardfibroelastose als selbstédndige Erkrankung
des Siuglings und seltener auch des Erwachsenen. Lon (1938) nimmt eine Fehl-
bildung an. Mehr mechanische Faktoren werden vertreten von HUBSCHMANN
(1917), Hrrren (1924), Bocrr (1929), STRAUss (1930). Hasse und WeBER (1952)
vermuten ein Zusammentreffen von mechanischen, dispositionellen, idiopathischen
und entziindlichen Komponenten. Fiir die entziindliche Genese sprachen sich auch
aus: HErRTEL, WINKLER, STOEBER, NAGAYO, Fésser und FrUuLING-ADAM (1956).
Letztere fanden bei 15 Fillen eine Myokarditis, manchmal mit Beteiligung der
Herzkranzgefile aber niemals eine Vascularisation des Wandendokards. Sie
nehmen deshalb an, dafl eine unbekannte Noxe iber den Weg der Coronarien — da
die Herzklappen unbeteiligt sind — primir eine Myokarditis sekundéir eine unspe-
zifische Wandendokardverdickung hervorruft. Die Fibroelastose des Endokards
kann also pranatal und postnatal entstehen. Sie ist nach Kravs GOERTTLER (1956)
aber keine Mifbildung im engeren Sinne, d. h. Anlagestdrung, sondern entwickelt
sich aus einem regelrecht gebildeten Endokard degenerativ oder entziindlich.



92 Karr-Heinz Kamp:

Beim Vorliegen so spérlicher histologischer Untersuchungen erscheint
es bis heute unmdoglich, bei den hier referierten 27 Fallen von valvulirer
Pulmonalstenose eine Entscheidung wissenschaftlich zu begriinden, ob
und welche Fille als ;,primédre Klappenmifbildung* oder als ,,primére
fetale Endokarditis zu deuten sind. Wir bewundern den Mut der
Autoren, die solche Entscheidung trafen, und kénnen weder ihrer Ab-
grenzung noch ihrer Begrimdung folgen.

Im Falle ArNETT und Loxa, den wir als Annulusstenose einordnen wiirden,
dirfte wohl keine Endokarditis vorgelegen haben. Die Tatsache, dafi der Patient
Boxer war und erst mit 32 Jahren Unterschenkelschwellung und Dyspnoe bemerkte,
1468t uns auch an einem kongenitalen Vitium zweifeln. Die Frage, ob eine angeborene
Stenose oder ein schrumpfender Prozel vorgelegen hat, bleibt vollig offen und 1586
sich auf Grund der Beschreibung nicht beantworten.

Bei der Veroffentlichung von ABBOTT et al. zeigten die Tricuspidalis und ihre
Sehnenfiden ,,Verdickungen‘‘, die eher fiir eine entziindliche als fiir eine mecha-
nische Ursache sprechen. Dasselbe gilt fiir die Tricuspidalverinderungen bei den
Beobachtungen von CurRRENS, GENOVESE, BINGEL, WHITE et al., BIGRCK sowie
Geracr und BurcrELL. In den angezogenen Verdffentlichungen wird unverstand-
licherweise dieses gemeinschaftliche Vorkommen von pathologischen Befunden
an den Klappen der Pulmonalis wie auch der Tricuspidalis itberhaupt nicht gewertet.
Und es wird fiir die Tricuspidalveranderungen nach keiner Erklarung oder Deutung
gesucht., Ist doch weder theoretisch noch erfahrungsgemafl gegeben, dall bei
Stenose der Semilunarklappen ein pathologischer Befund an den himodynamisch
vorgeschalteten Atrioventricularklappen eintritt — vor allem nicht umschriebene
Verdickung, Verwachsung oder Verkiirzung von einzelnen Sehnenfaden.

Andere Bedenken gelten der Mitteilung von BingeL. Die Pulmonalis bot eine
Weite von' 3,5 cm. Das entspriche etwa der Pulmonalis eines Neugeborenen. Hat
der Klappenring diese Enge von Geburt an beibehalten, bestand auch hier ein
schrumpfender ProzeB, oder war das Ostium priméar noch enger und ist erst durch
die treibende Kraft des Herzens erweitert worden? Die auBerordentlich kleine
Offnung bei der diaphragmatischen valvuliren Stenose laft vermuten, dafi eine
solche Dehnung des Narbengewebes wie bei der Beobachtung von BiNcerL nicht
mdglich ist. Da sich ferner keine exakte Beziehung zwischen Orificiumgrofe und
erreichtern Lebensalter aufstellen 1aBt, liegt die Annahme einer Schrumpfung
niher. Somit wire moglich, daB hier keine kongenitale Pulmonalstenose bestanden
hitte, wohl aber ein angeborener Herzfehler. — Die Pulmonalklappen sind nicht
verwachsen, ungleich befallen. Die iibrigen 3 Herzklappen sind ebenfalls verandert.
Wir erwiigen darum eine rheumatische Vierklappenendokarditis, die moglicherweise
von der theumatischen Mutter auf den Fet iibertragen wurde. Einen solchen Fall
beschreibt Kisane (1935).

~ ScHOENMACKERS und ApEBAHR entdeckten bei der systematischen histo-
logischen Untersuchung der Herzklappen von 162 angeborenen Herz- und GefaB-
fehlern schwere, z. T. chronisch-rezidivierende serése Endokarditiden. Sie deuten
diese als allein entstanden durch die geinderte Himodynamik, manchmal auch
zusammen mit der geinderten Blutchemie. — Auffallig bleibt, dafi die serdse
Endokarditis in der Vergleichsgruppe nicht zu funktionell wirksamen Klappen-
veranderungen, insbesondere nicht zu Klappenfehlern fithrte. Es muBl also ein
Unterschied bestehen zwischen beiden Untersuchungsgruppen. — Wir bedauern,
daB ScHOENMACKERS und ADEBAHR das groBe Beobachtungsmaterial so kursorisch
beschrieben haben. Wir kénnen ihrer Auswertung, Deutung und Erklirung in den
Abschnitten der Atiologie der serésen Endokarditis (S. 213-—216) in zahlreichen
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Punkten nicht folgen. Der Haupteinwand gilt der Annahme, dal} eine serdse Endo-
karditis zu Klappenverwachsungen fiithrt. Das ist bis heute weder anzunehmen
noch bewiesen. Das morphologische Erscheinungsbild einer ,,serdésen Endo-
karditis** wurde von BoOmMIG. als eine ,,innergewebliche™® Desmolyse der Herz-
klappen bei erhaltenem Endothel im Sinne der von RossLE und EpPINGER gefun-
denen ,,serdsen Entziindung‘’ beschrieben. Eine solche fithrt nie zu Verwach-
sungen — ebensowenig wie bei anderen Lokalisationen derselben Erscheinung.
Ferner fithren hamodynamische Faktoren allein nicht, geschweige denn ,regel-
méBig, zur serdsen Endokarditis, eventuell zum Klappenfehler’, wie die Autoren
angeben.

Die oben angefiihrten Mitteilungen der Kombination von valvuldrer
Pulmonalstenose bzw. -atresie mit Tricuspidalatresie sind bis heute mit
Entwicklungsstorungen nicht zu erkldren, weil diese Kombination zwei
verschiedene und getrennte und voneinander unabhidngige Klappen-
systeme betrifft. Dieser Gesichtspunkt ist bislang im Schrifttum nicht
berticksichtigt.

Bei der Kombination von Pulmonalstenose mit Kammerseptum-
defekt konnen im Schrifttum angenommene édtiologische oder patho-
genetische Faktoren der abgeédnderten Himochemie und Hémodynamik
weder Entwicklungshemmung noch Verwachsung von Herzklappen
erkldren.

1V. Eigene Beobachtung

Nach dieser Ubersicht und Einsicht, wie wenig mikroskopische
Befunde bislang im Weltschrifttum vorliegen, folgt nun unsere eigene
Beobachtung, die Anlaf zu dieser kritischen Untersuchung war.

D., Werner, geb. 12. 5, 44, gest. 5. 12. 55. )

Anamnese. Angeblich keine Kinderkrankheiten. Erste stationire Behandlung
in der Stddtischen Kinderklinik Karlsruhe (1949) wegen doppelseitiger Lungen-
tuberkulose und angeborener Pulmonalstenose. 1949: schwerkranker Zustand mit
Cyanose, Trommelschlagelfingern und -zehen, Hamoptoe. Lautes systolisches
Gerdusch tiber allen Ostien mit p. m. iiber der Pulmonalis. Keine Leber tastbar.
Wahrend des 5. stationdren Aufenthaltes erfolgte der Exitus unter den klinischen
Zeichen des Herzversagens bei vor der Klinikeinlieferung aufgetretenem Spontan-
pneu.

Auszug aus der Sektionsdiagnose. Hauptkrankheit: angeborene Pulmonal-
stenose; Lungenemphysem. Todesursache: Akute Rechtsinsuffizienz des Herzens;
Spontanpneumothorax. Geplatzte Emphysemblase mit Spontanpneumothorax
rechts, bulloses Emphysem des rechten Oberlappens, Atelektase des rechten Mittel-
und Unterlappens, komplette Pleuraverwachsungen links, starke Verdringung
des Mediastinums nach links, schwerste Stauung von Leber, Milz und Nieren mit
starker Gewichtsvermehrung, Stauung und fragliche Hyperplasie von Thymus
und Schilddriise, lipoidreiche Nebennieren, normales Genitale.

Makroskopischer Herzbefund. Herz etwa leichenfaustgrof, fast kugelig, Lings-
durchmesser etwas kleiner als der Querdurchmesser, Gewicht vermehrt auf 240 g.
Herzspitze vom rechten Ventrikel gebildet. Er ist auf das Zwei- bis Dreifache der
Norm vergroBert. Linker Ventrikel wesentlich schwicher ausgebildet. liegt dem
rechten schwalbennestdhnlich an. Sulcus interventricularis ventralis deutlich.

Das Epikard ist glatt und spiegeind. Nur an der dorsalen Seite des rechten
Vorhofes findet sich ein etwa 1,0:1,5 cm groBer, unregelmifBig begrenzter Herd
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mit Aufrauhung des Epikards. Hier scheinen verschieden dicht winzig kleine
Wirzchen dem Epikard aufzuliegen. Das Epikard ist unregelmifBig fibros ver-
dickt, am stérksten an der Hinterwand. Im Bereiche des rechten Ventrikels ist
diese Verdickung an der Hinterwand streifig. Der linke Ventrikel ist etwas erweitert.
Der grofte Langsdurchmesser betragt (vom Ansatz der hinteren Aortenklappe zur
Herzspitze) 6,2 cm, der groBite Querdurchmesser 6,5 cm. Die mittlere Wandstéirke
betragt 1,2 om. Der linke Vorhof scheint erweitert, die Wand ist 0,1—0,2 cm
stark. Der rechte Vorhof ist etwa zwei- bis dreimal so grol wie der linke. Musku-
latur 0,2—0,3 cm. Im Bereiche des rechten Vorhofes sieht man zahlreiche lange,
seidenfadendicke, fibrose Féiden an der Einmiindung der Vena magna cordis. Der
rechte Ventrikel ist stark erweitert und nach allen Seiten ganz erheblich ausgebuchtet.
Die Kammerscheidewand wolbt sich dadurch stark in den linken Ventrikel vor.
Wanddicke 2,0 cm. In der linken Kammer ist das Endokard nur im Bereich der
AusfluBbahn etwas verdickt. In der rechten Kammer ist das gesamte Endokard
grauweillich verdickt. Im rechten Vorhof finden sich diese Verdickungen nur auf
der dem Lumen zugekehrten Seite der Muskelbilkchen.

Die Mitralis weist im Bereich von SchlieBungs- und Klappenrand beider Segel
beetartige Verdickungen auf. Am stirksten betroffen sind die rechte Seite vom
vorderen und das ganze hintere Segel. Sehnenfiden, besonders in der Gegend
des Klappenansatzes, verwachsen und verdickt. Die Papillarmuskeln sind dick und
rund. Es finden sich zahlreiche falsche Sehnenfiden. Die Adoria hat an ihrem
Abgang einen Umfang von 6,3 cm. Thre Taschenklappen sind zart, haben einen
glatten Rand und sind frei beweglich. Die Noduli Arantii sind zart. Die Aorten-
intima zeigt einige feine, z. T. beetartige, gelbe Flecken. Das hintere Segel der
Tricuspidalis geht mit breiter Verwachsung iiber in das mittlere Segel. Das hintere
Segel hat eine Liénge von maximal 1,5 cm. Durch Verwachsung des mittleren
Segels ist etwa in der Mitte des Segels eine kleine rohrformige Tasche entstanden.
Am hinteren und mittleren Segel fehlen alle Schwimmbéiute, am hinteren Segel,
mit Ausnahme ihres langsten. Zipfels, auch’ alle am Klappenrand ansetzenden
Sehnenfiden. Am mittleren Segel ist der Klappenrand aufgeworfen, leistenartig
verdickt und bildet anscheinend den SchlieBungsrand. Das hintere und mittlere
Segel sind viel stirker verunstaltet als das vordere Segel. Bei ihm fehlen auch die
Schwimmhéute. Das vordere Segel hat eine Linge von etwa 2,2 em. Die Sehnen-
faden zeigen deutliche Verdickungen sowie Verwachsungen. Papillarmuskeln
deutlich verdickt.

Die Pulmonalklappe zeigt vollige Verwachsung der Taschenklappen, so dafl
nur noch ein schlitzformiges, 0,6 cm langes, bis zu 0,2 em breites Loch offen bleibt,
das schrig zur Blutrichtung liegt. Die Taschen zeigen am Loch einen glatten, etwas
abgerundeten Rand. Sie sind im ganzen verdickt. Beim Anblick von der Kammer
her scheinen sie etwas aufgerauht und bilden hier wulstige Polster. Die Valvula
semilunaris anterior erscheint narbig geschrumpft; die Valvulae semilunares
posteriores erscheinen dilatiert — die rechte allgemein, die linke umschrieben,
konusférmig. Zwischen den V.s. post. reicht eine Verwachsung zwischen der
stenotischen Klappe und der Pulmonalis bis an die Kuppe der sich im ganzen
etwa 1,2 cm vom Ansatz vorwdlbenden Klappe. Man muBl bei dieser von uns
als Verwachsung bezeichneten Verbindung zwischen Klappe und Pulmonalwand
erwigen, ob hier primir eine Kommissur vorgelegen hat. Zwischen der V. s. p.
dextra und der V. s. anterior zieht eine groBere, zwischen der V.s. p. sinistra und
der V. s. anterior eine kiirzere Falte zur Pulmonalarterienwand. Der Sinus Val-
salvae anterior hat eine Tiefe von 0,9 cm, der Sinus Valsalvae posterior sinister
hat eine Tiefe von 1,4 ¢m, der Sinus Valsalvae posterior dexter von 0,8 cm. Hinter
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dem Sinus Valsalvae posterior dexter geht ein Recessus 1,2 c¢m in die Tiefe. (Alle
Daten sind gemessen in bezug auf die Kuppenhéhle.)

Die Pulmonalis hat an jhrem Abgang einen Umfang von 2.6 cm mit nach-
folgender deutlicher Dilatation. Thre Wand ist bis auf eine dunkler gefirbte, etwas
aufgerauhte Stelle dicht oberhalb der Verwachsungsstelle zwischen den Valvulae
sinistrae posteriores zart.

Die Coronararterien sind zart und verlaufen regelrecht.

Die Herzmuskulatur ist am fixierten Herzen von dunkelbraunroter Farbe.
Besonders in der Gegend der rechten Kammer scheinen geringe Narben vorhanden
zu sein.

Mikroskopischer Herzbefund. Das ostiumnahe Wandendokard im Conus pul-
monalis ist etwa auf das Doppelte bis Dreifache gleichmiBig verdickt und besteht

Abb. 1. Makroskopischer Befund der domartig miteinander verwachsenen Pulmonal-
klappen mit spaltformigern Schlitz des Ostiums. Bei X Riffelung der Intima der
Pulmonalarterie

aus einem Geflecht von etwas mehr kollagenen und etwas weniger elastischen
Fasern. An vielen Stellen liegt darunter hyalines, kernarmes Bindegewebe in
breiten Flichen, oder es ziehen breite oder schmale Stringe in die Muskulatur.
Diese umschlieflen oft netzférmig einzelne oder mehrere Muskelfasern. Innerhalb
dieser hyalinen Schwielen erkennt man ganz spirlich einzeln gelegene, kurze,
elastische Fasern oder dicke und groBe Biindel solcher in der Umgebung von Ge-
fiBen, an der Grenze von Hyalin und Muskulatur und immer stirker bei intra-
muskuliren und subendokardialen Schwielen.

Subendothelial, d. h. zwischen Endothel und elastisch-fibroser Schicht, liegen
an mehreren Stellen dinnwandige GofaBe, die sich zum Teil deutlich ventrikelwiirts
knopfformig in das Lumen vorwélben. Neben einem solchen findet sich ein kleines
Infiltrat aus Rundzellen.

Die Muskelfibrillen zeigen ungleiche Dicke. AuBerdem wechseln Form und
Grofle der Kerne.

Das perivasculiire Bindegewebe ist vermehrt.

Die Mehrzahl der Gefdfe zeigt eine Wandverdickung und einen abgewandelten
Wandaufbau, so daB oft zunichst nicht zu entscheiden ist, ob eine Arteriole oder
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Abb. 2. Durchgepaustes Querschnittsbild des Pulmonal-
ostiums zur Veranschaulichung der Kommissuren.
Schwarz: Klappengewebe. Gestrichelt: Muskulatur.

Gepunktet: Pulmonalarterienwand. I und 3:
Klappenkommissuren

T

Abb. 3. Schnittpause in anderer Querschnittshohe

und Gewebsbezeichnung wie bei Abb. 2. I und 2:

Klappenkommissuren. 4, B und C: Bezeichnung der

3 Sinus Valsalvae. o Abschnitte mit Entkollagenisie-

rung. + Unterbrechung der Elastica. x Abschnitte
starker Vascularisation

Venole vorliegt. Mehrere Ar-
teriolen zeigen Vermehrung
der elastischen und Schwund
der Muskelfasern. Bei mehre-
ren kleinen oder grofleren
Arterien ist die elastische
Lamelle nur noch in einem
kleinen Bezirk der Circum-
ferenz vorhanden, sonst auf-
gesplittert oder geschwunden.
Die Media besteht statt aus
Muskel-, vorwiegend aus ela-
stischen Fasern. Oder die
muskelfaserige Media zeigt
Kernschwund. Bei einer gro-
Ben Arterie ist die elastische
Lamelle ganz geschwunden,
besteht eine méchtige Inti-
mahyperplasie aus spérlich
elastischen und reichlich kol-
lagenen Fasern. Die verdickte
Wand wieder eines anderen
Gefifles weist nur kollagene
und elastische Fasern auf
mit ganz spérlichen plumpen
Muskelkernen. Alle so ver-
anderten Gefile werden nur
in der inneren Hilfte der
Ventrikel- bzw. Conusmusku-
latur angetroffen, wahrend
von hier bis zum Epikard nur
regelrecht gebaute Arterien
und Venen erkennbar sind.

Hinteres Segel der Tricus-
pidalis. Klappenansatz und
oberer Abschnitt der Klap-
penplatte von gewdhnlicher
Dicke und regelrechtem Auf-
bau. Unterer Abschnitt der
Klappenplatte und Schlie-
Bungsrand bis auf das Dop-
pelte des Gewohnlichen ver-
dickt. Im Bereiche der
Verdickung ist die suben-
dotheliale und fibrése Grund-
schicht unregelmafig und am
starksten verbreitert. Die
subendotheliale Schicht zeigt
Vermehrung vornehmlich re-
lativ schmaler kollagener Fi-
brillen und spérlicher feinster
elastischer Fasern, Kern-
schwund. Die fibrése Grund-
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schicht ist ungeordnet. Die elastische Lamelle ist an der Vorhofseite vielfach auf
groBie Strecken unterbrochen, und zwar im ganzen Bereich der oben beschrie-
benen Verdickung. Sie ist schon im Bereich der Klappenplatte etwas aufgefasert.

Abb. 4. Kleine Arterie im endokardnahen Myokard mit Endarteriitis, Aufsplitterung oder
Unterbrechung der elastischen Lamelle und starker Hyperplasie der Intima (166 X )

Abb. 5. Verdicktes Wandendokard des rechten Ventrikels mit knopfférmig in diesen
vorspringenden stark erweiterten GefiBen (122 x)

Im Bereiche des SchlieBungsrandes sieht man nur kleine elastische Kriimel unter
dem Endothel oder im Subendothel. Die Elastica an der Klappenunterseite
(Kammerseite der Klappe) ist ganz zart und auffallend diinn.
Ubergang vom hinteren zum mitileren Segel der Tricuspidalis. Am Klappen-
ansatz erscheint der Annulus fibrosus von etwa doppelter bis dreifacher Dicke als
Virchows Arch. Bd. 331 7
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gewohnlich. Er bildet eine fibrése Platte mit einer 3 mm dicken Schwiele unter
dem Wandendokard. Schon am Ubergang des Wandendokards auf die Klappen-
platte ist die Elastica aufgesplittert. Der Klappenrand ist flichenhaft verwachsen
mit einem Sehnenfaden und etwa auf das Fiinffache verdickt durch kollagenes
Bindegewebe oder hyalines Bindegewebe. Die Elastica ist pinselartig in mehrere
breite faserreiche Biischel aufgesplittert. Vom unteren Abschnitt der Klappen-
platte bis zum Klappenrand gibt es keine elastische Lamelle mehr.

Miitleres Segel der Tricuspidalis. Tm Subendothel des Vorhofendokards breite
schwielige Unterbrechung der Muskulatur durch kollagenes Bindegewebe mit
wechselnden Anteilen elastischer Fasern, so daB die Muskulatur wie septiert
erscheint. Die Klappenplatte zeigt im unteren Drittel eine Auffaserung der elasti-
schen Lamelle und eine Verdickung des Subendothels durch neugebildetes, elastica-
freies, kollagenes Bindegewebe. Dadurch verliuft die Elastica mehr in der Tiefe
des Klappengewebes und verbleibt hier bis zum Klappenrand.

Die Pulmonalklappen wurden in Schnitten senkrecht zur Blutrichtung unter-
sucht.

1. Schnitt etwa 3 mm unterhalb der Klappenkuppe bzw. der lochférmigen
Ostiumoffnung. Getroffen ist der oberste Abschnitt der knopflochartigen Offnung
der conusférmig gestalteten Pulmonalklappe. Die Wanddicke der Pulmonal-
arterie ist etwa gleichmafig. Jedoch ist der Aufbau der Media unregelméBig. Awuf
der einen Seite der Circumferenz besteht sie vornehmlich aus elastischen und
kollagenen Fasern in wirrer Anordnung. Grobe, dicke, elastische Balken wechseln
ab mit feinen, zarten Fasern, dazwischen liegen unregelmiBige kollagene oder
hyaline Streifen. Die Muskelfasern treten ganz zuriick. Nur im duBeren Abschnitb
der Media liegt das umgekehrte Verhdltnis vor: die Muskelfasern sind reicher
entwickelt, grobes Balkenwerk elastischer Fasern spirlich. Die elastische Lamelle
ist vorhanden, aber etwas unterbrochen, wenig scharf ausgeprigt. — An der
anderen Seite der Circumferenz besteht die Media der Pulmonalis aus vorwiegend
muskuldren Anteilen, die von einem groben Netzwerk von kollagenen, dicken,
elastischen Fasern durchzogen sind. Hier ist die Elastica interna vorziiglich aus-
gebildet, geschlossen, die Intima zeigt eine Polsterbildung aus teils Wucherungen
des Endothels, darunter kollagene oder in dinnen Fasernetzen ausgebreitete
elastische Fasern. — Im Schnitt ist der Abgang zweier Pulmonalklappen, die sog.
Kommissur, getroffen. Hier deutliche Vascularisation, weite venendhnliche Gefafle
bzw. stark erweiterte Capillaren. An der Umschlagstelle der Kommissur zu der
einen Semilunarklappe geht eine aufgefaserte elastische Lamelle iber auf den
Klappenanteil. Sie bleibt aufgefasert und bildet nirgends eine richtige Lamelle.
Manchmal sind zwei, manchmal vier elastische Faserlagen zu erkennen. In kleinen
Abschnitten vollige Unterbrechung dieser elastischen Fasern, die spéiter nochmals
auftreten. Darunter liegt eine elastisch-fibrése Schicht in der gewdhnlichen An-
ordnung einer Semilunarklappe. Hier liegen zahlreiche Arteriolen mit feinen
elastischen Fasern in der Wand und dem typischen Aufbau einer solchen. Noch
weiter in der Tiefe folgt die fibrose Grundschicht in der gewdhnlichen Anordnung
einer solchen Klappe. Erst weit entfernt von der Kommissur treten innerhalb der
fibrosen Grundschichten und an ihrer Unterfliche grofie Bezirke auf mit einem
weitmaschigen Faserwerk aus feinsten Fibrillen und wohlerhaltenen spindeligen
Fibrocyten. Auch in dieser Schicht liegen wohlerhaltene Arteriolen. Noch weiter
entfernt von der Kommissur zeigt das Klappengewebe vollige Verwerfung, ganz
unregelmiBige Bezirke von kollagenen und nun auch wieder eingestreuten elasti-
schen Fasern. Hier vielfache hyaline Degeneration bis unter das Endothel der
anderen Klappenfliche. Abschnittsweise starke Vermehrung der elastischen
Fasern, die in pinselartiger Anordnung oder breiten Biindeln teils oberflichennahe,
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teils weit in der Tiefe des hyalinen oder kollagenen, aber stets vascularisierten
Gewebes einstrahlen. Die elastische Lamelle ist in kleinen Abschnitten ortsgerecht
erhalten oder auf groBeren Abschnitten aufgefasert oder abrupt unterbrochen.
Mehrere Arteriolen zeigen endangitische Intimaproliferationen mit Einengung der
Lichtung. An zwei Stellen winzig kleine Knospen aus Fibrin an der Oberflache
des Endothels.

2. Schnitt etwa 5 mm unterhalb der Knopflochstenose. Die tiefere Schnitt-
fuhrung dieses Priaparates liegt anscheinend nicht ganz horizontal. Auf der einen
Seite sieht man die Wandung der Pulmonalarterie, eine Kommissur, die unmittelbar
nach dem Abgang sich gabelt. Die Pulmonalarterienwand zeigt wieder ein unregel-
mifiges elastisches Gertistwerk mit Mischung von kollagenen und Muskelfasern.
Es hat den Anschein, als ob die inneren Lagen der Media grofere Anteile von
Muskulatur enthielten, die duBeren Lagen der Media mehr elastische und kollagene
Fasern. Die elastische Lamelle an der Grenze zur Intima ist unscharf, teilweise
etwas aufgesplittert, teilweise gebiindelt. Die Intima scheint unverindert. — Das
Klappengewebe selbst zeigt am Abgang, also im Bereich der Kommissur, zahlreiche
Arteriolen, die wohlgebildet sind. Die fibrgse Grundschicht ist wechselnd in der
Faserstruktur. Die Abgrenzung der fibrésen Grundschicht zur elastisch-fibrosen
oder subendothelialen Schicht ist nicht moglich. Das Endothel liegt unmittelbar
kollagenen Fasern auf, teilweise sogar hyalinen Fasern. Im Subendothel wie in der
subendokardialen Schicht liegen nur spérliche, abgerissene, unregelmaflig diinne,
elastische Fasern. Unmittelbar unterhalb dieser elastischen Fasern finden sich auf
der ganzen Strecke verteilt Arteriolen oder erweiterte Capillaren.

Es liegt also auch hier eine sehr ausgepriigte und vielseitige Vascularisation der
Pulmonalklappe vor. An der anderen Seite der fibrosen Grundschicht, also an der
Seite des Sinus Valsalvae, findet sich ein aufgelockertes, reticulires, etwas 6dematdses
lockeres Bindegewebe mit spirlichen kollagenen Fasern. Hier zartes Endothel
und unter diesem spérliche feine elastische Fasern, die deutlich unterbrochen sind.
Im weiteren Verlauf dieser Klappenplatte folgen groBe Aufhellungsbezirke und
nochmals vermehrte GefaBe sogar innerhalb der fibrosen Grundschicht. Hier
Schwund des Kollagens, zarte reticulire Fasern mit spindeligen Kernen, die ganz
unregelmifig gelagert sind. Einige groBere Abschnitte mit eindeutigem Kern-
untergang, also eine serdése Entziindung. In anderen solchen Lichtungsbezirken
finden sich verworrene elastische Fiserchen, die Knauel bilden, abgerissen er-
scheinen, ungeordnet sind.

3. Schnitt etwa an der Basis der Pulmonalklappen. In dieser Schnittebene
scheint nur noch der Rest und der unterste Abschnitt des Ansatzes und Beginnes
der Pulmonalarterienwand getroffen zu sein. Sonst liegt hier Muskulatur des
Conus vor mit elastischen Fasern. Auch hier sind wieder zwei Kommissuren
getroffen, also Abgange der eigentlichen Pulmonalklappe. Diese sind praktisch
unverdndert und auch gefaBfrei. Die fibrése Grundschicht ist weitgehend und
regelrecht erhalten, die elastisch-fibrose Schicht ist gut ausgeprigt, zeigt aber
vielfache Unterbrechung der feinen elastischen Fasern, eine elastische Lamelle ist
nur in kurzen Abschnitten noch erkennbar. Diese erhaltenen Abschnitte beweisen,
dafi die elastische Lamelle angelegt und vorhanden gewesen ist.

Die Arteria pulmonalis zeigt mikroskopisch im allgemeinen regelrechten Aufbau.
Nur sind die elastischen Fasern der Media oft aufgesplittert und an vereinzelten
Stellen manchmal durch hyalines Bindegewebe kleinumschrieben auseinander-
gedrangt. — Dicht oberhalb der stenosierten Klappe zu Beginn der poststeno-
tischen Dilatation ist die dem Lumen zugekehrte Wand der Pulmonalarterie am
Rande grob gefaltelt. Die Lamina elastica interna ist undeutlich ausgeprigt oder
von verdichteten elastischen Einzelfasern gebildet. In der inneren Medin liegen

Virchows Arch. Bd. 331 ) 7a
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ungeordnete, dicke, plumpe elastische Faserstiickchen, die hiufig unterbrochen sind;
in der duBeren Media mehr gleichlaufend gerichtete und etwas dimnnere elastische
Fasern. -— Die makroskopisch aufgerauhte Stelle oberhalb der Verwachsungsstelle
der Valvulae s. posteriores zeigt eine bis auf étwa das Zwanzigfache verdickte
Intima. Sie besteht aus einem kernarmen, kollagenen, Sdematdsen Gewebe, in
dem winzige elastische Fasern liegen. Kollagene und elastische Fasern verlaufen
teilweise eindeutig senkrecht zur Blutstromrichtung. Das Endothel ist hier und
da verquollen und zeigt Kernschwund und braunliche Verfarbung bei van Gieson.

Die Aorta 148t mikroskopisch keine Abweichungen erkennen.

Das hintere Mitralsegel 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 durch kollagene und spirliche zarte elastische Fasern. Am Uber-
gang des Vorhofendokards auf die Klappenplatte und den Klappenansatz ver-
schmalert sich die Elastica auffallend, verschwindet von der Oberfliche und zieht
in die Tiefe zur Grenze der fibrosen Grundschicht. Von hier an fehlt abwérts eine
elastische Lamelle an der Vorhofseite des hinteren Mitralsegels. Schon in der
Hohe des Abgangs der Sehnenfiaden dritter Ordnung findet sich also eine machtige
Verschwielung des Subendothels und der elastisch-fibrésen Schicht durch hyalines

" Bindegewebe. Im Bereich des Uberganges des SchlieBungsrandes zumKlappenrande
verschwindet auch die elastisch-fibrose Schicht vollkommen. -—— Verfolgen wir die
fibrose Grundschicht, so zeigt diese regelrechten Aufbau vom Annulus fibrosus
und im Bereich der Klappenplatte. Beim Abgang des Sehnenfadens dritter Ordnung
zeigh die fibrése Grundschicht eine starke Auflockerung und einen Schwund der
kollagenen Fasern. Hier liegt eine typische serdse Entzimndung vor mit Ent-
kollagenisierung, Metachromasie, Verdimmern oder Schwund der Kerne. Gleich-
zeitig besteht eine machtige Hyperplasie des Subendothels an der Unterfliche bzw,
Kammerfliche des hinteren Mitralsegels. Hier wolben sich dicke Polster vor aus
wechselnd kollagenhaltigen oder kollagenfreien Bindegewebsfasern, in die noch
kleine Reste kleinster elastischer Faserchen eingestreut sind. Nach dem Schliefungs-
und Klappenrand zu wird die serdse Entzindung immer ausgeprigter. — Die
Sehnenfiden sind an der Unterfliche des SchlieBungs- wie auich des Klappenrandes
breit miteinander verwachsen, zeigen Entkollagenisierung, breite Mantel oder
Umbhiillungen aus verdicktem Subendothel, das aus reticuldren, kollagenfreien Fasern
besteht.

V. Besprechung der Untersuchungsbefunde

Wir richten die Besprechung der Untersuchungsbefunde aus nach
den beiden im Vordergrund stehenden Fragen:

1. Was spricht fiir eine Fehlbildung der Pulmonalklappe, 2. Was
spricht fir sekundédre Verwachsungen der Pulmonalklappe ?

Nach den klinischen Angaben wurde bei dem zur Zeit des Todes
113/, Jahre alten Jungen im 6. Lebensjahr ein Herzklappenfehler fest-
gestellt, und da dieser sich nur auf die Pulmonalis beschrénkte, als
angeborene Pulmonalstenose gedeutet. Die auskultatorischen und die
rontgenologischen Befunde waren bierfiir eindeutig?.

Analysieren wir den makroskopischen Befund, so war dieser zunéchst
ebenfalls eindeutig. Xs fand sich eine ausgesprochene valvulire Stenose,

1 Wir verdanken die klinischen Angaben dem Entgegenkommen von Herrn
Obermedizinalrat Dr. Courmix, Chefarzt der Stadtischen Kinderklinik Karlsruhe.
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wie sie als zweite Form im bisherigen Schrifttum abgegrenzt und von uns
eingangs herausgestellt wurde. Von besonderer Bedeutung war, dafl
nach dem makroskopischen Befund diese valvulire Stenose isoliert vorlag
ohne einen Kammerseptumdefekt. Der makroskopische Befund bot
zundchst keinerlei Besonderheiten gegeniiber den Abbildungen und
Beschreibungen des Schrifttums. Die flichenhaft verwachsenen Semi-
lunarklappen der Pulmonalis lielen nur noch einen haferkorngroflen,
spaltformigen Schlitz auf der Hohe der conusartigen Klappenverwach-
sungen offen. Der Conus pulmonalis war v6llig durchgingig, zeigte nur
eine auffallende und hochgradige Hypertrophie der Muskulatur, ebenso
der betréchtlich dilatierte und hypertrophierte rechte Ventrikel. Der
linke Ventrikel war dilatiert und verhidltnisméBig muskelkriftig. Das
Wandendokard der rechten Herzkammer war deutlich verdickt gegen-
itber dem der linken Herzkammer. Die starke Dilatation und Hyper-
trophie des rechten Vorhofes lieB sich zwanglos auf die Riickstauung
beziehen.

Unterbrechen wir hier die Besprechung und erinnern uns der beiden oben
angefithrten Fragen, so sprach der bisher angefithrte makroskopische Befund
durchaus fiir die im Schrifttum weit verbreitete Meinung, daf} hier eine angeborene
MiBbildung der Pulmonalklappen vorlige. Auch die von uns beschriebene Er-
weiterung der Pulmonalarterie oberhalb der Stenose entsprach derselben Deutung
im Schrifttum (spéter). Bei genauer Lupenbetrachtung der conusartigen Klappen-
verwachsung von unten her hatte man allerdings den Eindruck, als ob hier die sog.
Klappenkommissuren vorhanden und noch erkennbar wiren. Ob dieser Befund

fiir oder gegen eine primére KlappenmifBbildung sprach, mufite die mikroskopische
Untersuchung entscheiden.

Hingegen paBte nicht zum makroskopischen Befund einer sog. reinen val-
vuldren Pulmonalstenose die makroskopisch erkennbare Verdnderung der Tricus-
pidalis und Mitralis. Besonders die ausgedehnten Verwachsungen und GroBen-
unterschiede der Tricuspidalis ferner die Sehnenfidenverwachsungen und glasigen
Verquellungen der Mitralis gehéren nach dem Schrifttum nicht zum- Bild der
Pulmonalstenose und zur MiBbildungstheorie. Nur diese Befunde an den Segel-
klappen lieBen also Bedenken aufkommen, dafl es sich um eine priméir mifbildete,
reine valvulire Pulmonalstenose handeln wiirde. Alle iubrigen Befunde ent-
sprachen durchaus dem ,klassischen ‘Bild“ der als MiBbildung gedeuteten Pul-
monalstenose.

Die mikroskopischen Befunde waren sehr vielseitig. Zunichst einige
Vorbemerkungen. KEs erscheint uns auch nach AbschluB der histo-
logischen Untersuchung heute noch ein Problem, welche Methode der
Schnittfiihrung bei der Untersuchung solcher Stenosen empfehlenswert
ist. Obgleich wir uns erst nach langer Uberlegung und Diskussion zu
der horizontalen Schnittfilhrung entschlossen haben, hat diese doch
groe Nachteile geboten. Es bedurfte schon der besonders grofien
Erfabrung unseres Instituts aus den fritheren Herzklappenunter-
suchungen, um bei dieser Schnittfithrung Lage, Form und Aufbau der
Einzelklappe sowie der Klappenverwachsungen richtig beurteilen zu
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konnen. Dies gilt besonders fiir plastische Vorstellung und Vergleich
der verschiedenen Schnittebenen. Die horizontale Schnittfithrung hat
jedenfalls den Vorteil, daf 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 Pulmonalllappen selbst. Folgende Befunde erscheinen uns
die wichtigsten:

1. Wir haben alle 3 Klappenkommissuren gefunden. Demnach
waren diese Klappenkommissuren primér angelegt!

2. Wir haben bei den 3 einzelnen Semilunarklappen alle Klappen-
schichten gefunden, wie sie zum normalen Aufbau einer Taschenklappe
gehoren (entgegen den Befunden von Ascenzi 1950, PrRovENzALE 1954).

3. Die einzelnen Klappenschichten befanden sich in der richtigen
Lagebeziehung und enthielten die ihnen zugehdrigen Formelemente des
betreffenden Gewebes.

4. Tm vorliegenden Beobachtungsfall fehlen also auf Grund der
mikroskopischen Untersuchung alle Befunde einer priméren Klappen-
miBbildung!

5. Die vorgefundenen pathologischen Verdnderungen sind einheit-
licher Art bei allen 3 Klappen, bei allen einzelnen Klappenschichten
und sind trotz erkennbarer Gradunterschiede véllig gleichartig den von
Boéamic bei den verschiedenen Formen morphologischer Klappen-
entziindung beschriebenen Verdnderungen.

6. Tm einzelnen wurden gefunden: Verdickung des Subendothels,
Verdickung, Aufsplitterung oder Schwund der elastischen Lamellen
oder der elastischen Fasern im Bereich der subendokardialen Schicht.
Vermehrung der kollagenen Fasern und hyaline Degeneration auf der
einen Seite, umschriebener oder flichenhafter Schwund des Kollagens
mit Vorwiegen reticulirer Fasern, vermehrter Intercellularsubstanz,
umschriebener Schwund der Bindegewebskerne andererseits, vollige
Verwerfung der Klappenschichten und als Letztes eine ausgedehnte
Vascularisation. '

7. Tm Vergleich mit den von BouMIG herausgestellten verschiedenen
Endokarditisformen haben wir nicht gefunden: Interstitielle fibrindse
Entziindung, Histiocytenwucherung. ZusammengefaBt entsprechen. die
vorgefundenen Klappenverinderungen beziiglich “jeder einzelnen voll-
kommen den von Bommic herausgestellten Befunden bei der serdsen
Endokarditis und bei der chronischen, vernarbenden rheumatischen
Endokarditis.

Von den iibrigen mikroskopischen Befunden ist zunéchst das Wand-
endokard herauszustellen. Es zeigte gleichsinnige Verdnderungen sowohl
im Conus pulmonalis wie in den iibrigen Abschnitten 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-
prigung in der Fliche und in der Tiefe Vermehrung der kollagenen
Fasern bei gleichzeitigem Untergang der Muskelfibrillen. Als zusétzlichen
Befund méchten wir das Vorfinden von unmittelbar unter dem Endothel
gelegenen EndokardgefdBlen hervorheben, wie sie auch Ascenzi (1950)
und PrROVENZALE (1954) beobachteten. Das Ausstrahlen dieser kolla-
genen Fasern in die Muskulatur, das Absprengen von einzelnen Gruppen
von Muskelfibrillen sowie dieser GefaBbefund sprechen eindeutig fiir das
Vorliegen einer auf dem Boden einer Entziindung entstandenen Narbe
und eindeutig gegen das Vorliegen einer priméren Endokardmifibildung,
wie es neuerdings auch FRUHLING-ADAM auf Grund der subtilen Unter-
suchung von 15 Fallen vertreten.

An dieser Stelle sind ferner die eigenttimlichen GefifSverdnderungen
zu nennen, die im Bereich des Endokards und des Myokards an ver-
einzelten GefdBquerschnitten von ProvENzALE (1954) und in unserem
Fall gefunden wurden. Mikroskopisch handelt es sich um eine End-
arteriitis, die bislang von seiten der pathologischen Anatomie stets als ein
entziindlicher Vorgang der Gefidflinnenhaut, nicht als MiBbildung oder
Degeneration aufgefaft wurde.

Von besonderer Bedeutung erscheinen uns die Befunde der mikro-
skopischen Untersuchung der Segelklappen. Die hier beschriebenen
Veréinderungen entsprechen in jedem einzelnen Befund den von Béuwmre
beschriebenen Befunden der serésen Endokarditis bei Siuglingen und
Kleinkindern. Schwund der elastischen Fasern, Entkollagenisierung
stehen hier ganz im Vordergrund. Diese, alle Klappenschichten be-
treffenden Verdnderungen gingen einher mit betrichtlicher Verdickung
sowohl der Klappe als Ganzes wie der einzelnen Klappenschichten. Die
schon makroskopisch gefundenen Verunstaltungen und Verwachsungen
im Bereich der Tricuspidalis sprachen fiir die Schwere des voran-
gegangenen Prozesses. Obgleich die wissenschaftliche Reaktion auf die
von Bommig in Einzeldarstellung und monographischer Bearbeitung
bekanntgegebenen Ergebnisse bis heute gering ist, wurde seiner Annahme
einer entziindlichen Genese dieser Verdnderungen bis heute nicht
widersprochen. Infolgedessen sind wir angehalten, die ganz gleich-
artigen Befunde im vorliegenden Erkrankungsfalle an den Segelklappen
ebenfalls als Folge einer durchgemachten Endokarditis anzusprechen.

Fassen wir das Untersuchungsergebnis zusammen, so mochten wir
mit Nachdruck hervorheben:

Die im vorliegenden Erkrankungsfall als klassisch zu bezeichnenden
makroskopisch-anatomischen Verdnderungen an der Pulmonalis gestatten
keinerlei Aussage oder Deutung in bezug auf die Morphogenese oder
Atiologie! Nur eine eingehende mikroskopische Gewebsuntersuchung,
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eine gute Kenntnis der normalen Histologie der einzelnen Klappen-
schichten, nur die gleichzeitige Untersuchung des Wandendokards,
Myokards und der ibrigen Herzklappen fihrten im vorliegenden
Erkrankungsfall zu dem eindeutigen Ergebnis, daBl sowohl die Einzel-
befunde an der Pulmonalklappe wie die Gesamtheit der mikroskopischen
Befunde an iibrigen Herzabschnitten keine Deutung als primére MiB-
bildung an diesen verschiedenen Herzklappenabschnitten, sondern nur
die Deutung einer abgelaufenen Entziindung erlauben.

Ergebnis

Wenn man auf Grund des Schrifttums an die Fragen und die Be-
arbeitung der Pulmonalstenose herangeht, so vermittelt unsere Ubersicht
und Zusammenstellung, dafi die Zahl der Veréffentlichungen noch
relativ gering ist. Weiterhin ist ersichtlich, daB aus unbekannten
Griinden die mikroskopische Untersuchung solcher klarer makroskopi-
scher Befunde unterblieb, so dal nur auffallend spérliche und unter
diesen wieder kaum verwendbare Verétfentlichungen iiber das mikro-
skopische Verhalten solcher valvulirer Pulmonalstenosen vorliegen.
Das ist wohl auch einer der wichtigsten Griinde, weswegen heute noch
Meinungsverschiedenheiten iiber die Genese und Atiologie bestehen.
Ferner lehrt das eingehende Literaturstudium, daB SchluBfolgerungen,
die allein auf entwicklungsgeschichtlicher Analyse beruhen, falsch sein
koénnen oder falsch sein miissen, wenn im Einzelfall nicht eine eingehende
mikroskopische Untersuchung vorgenommen wurde. Diese Gefahren
der Fehldeutungen haften — wie wir mit groflem Bedauern feststellen
milssen — auch der kursorischen und summarischen Darstellung des an
sich so lehrreichen und groBen Materials der Untersuchungen von
ScHoENMACKERS und ApEBAHR (1955) an. Auch diese Arbeit lehrt,
dal Stichprobenuntersuchungen auch umfangreichen Ausmafes nicht
ausreichen, um den Einzelfall zu erkliren. Die Frage nach der terato-
genetischen Terminationsperiode 148t sich ebenfalls nicht auf Grund
des makroskopischen Befundes oder einiger histologischer Stichproben-
untersuchungen beantworten. Diese wichtige Frage ist nur dann zu
kldren, wenn man sich in jedem Einzelfall bemiiht, festzustellen, welche
entwicklungsgeschichtlichen Gewebsbausteine sicher angelegt und bis
zu welcher entwicklungsgeschichtlichen Differenzierung sie ausgebildet
sind. HErst wenn diese morphologischen Bausteine zusammengetragen
und eindeutig sichergestellt wurden, kann man zwischen primiren und
sekundiren Verinderungen entscheiden und die Frage der Wirksamkeit
und der Art dieser zusétzlichen Einfliisse — entziindliche oder himo-
dynamische Faktoren — angehen. Im Schrifttum {iber die Pulmonal-
stenose hat die Gefahr einer Verallgemeinerung bei der sicheren Er-
kenntnis eines MiBbildungsfaktors des betreffenden Herzens dazu
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gefithrt, daB man beispielsweise beim Vorfinden eines Kammerseptum-
defektes und einer Herzklappenverdanderung die letztere auch als Mi3-
bildung deutete, obgleich vielleicht eine eingehende mikroskopische
Untersuchung diese Deutung zunichte gemacht hétte.

Bei einem klinisch und makroskopisch eindeutigen Befund einer
angeborenen Klappenstenose hat sich jeder Untersucher die Frage
vorzulegen, welche theoretischen Moglichkeiten denn zu einer solchen
Verwachsung der einzelnen Klappen fiihren kénnen. Die Uberlegung
fithrt zu 3 Moglichkeiten:

1. Die Endokardkissen, die zur spéteren Klappenbildung fihren,
waren nicht 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 sekundér miteinander verwachsen.

Ubertragen wir diese Fragen auf unsere eigene Beobachtung, so
haben wir auszufithren: 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
Abginge gleichen Abstandes oder verschiedenen Abstandes sind.
Ferner enthalten die Taschenklappen unseres Beobachtungsfalles sdmt-
liche morphologischen Gewebsbestandteile einer normalen Taschen-
klappe. Wir miissen dabei offenlassen, ob die Semilunarklappen primér
gleicher GroBie waren. Wir kénnen daraus die Frage I und 2 insoweit
beantworten, daf3 die Anlage der Endokardkissen getrennt und regel-
recht gewesen sein muB, dall das von den Endokardkissen zur Ver-
filgung gestellte Bildungsmaterial der Taschenklappen vollstdndig und
demnach auch die Weiterdifferenzierung aus den Endokardkissen
regelrecht gewesen sein mufl. Wir schlieflen daraus, dal} eine sekundére
Verwachsung vorliegt (Frage 3), daB die Verwachsung der einzelnen
Taschenklappen unseres Beobachtungsfalles erst zu einem Zeitpunkt
eingetreten sein kann, nachdem die Differenzierung der Taschenklappen
in die einzelnen Klappenschichten erfolgt war. Auf Grund des Schrift-
tums, dessen Vervollstindigung wir der liebenswiirdigen Unterstiitzung
von Herrn Dr. GorrTTLER verdanken (FiscEEL, ODGERS, HACKEN-
SELLNER, PATTEN et al., STREETER), kann man zeitlich ansetzen, daB
die Differenzierung und ,,die Umwandlung der Pulmonal- in Endokard-
wiilste zu fertigen Klappen bei Keimlingen von Lingen zwischen etwa
70 und 140 mm vorliegt, d. h. etwa in der Zeitspanne zwischen Mitte
des 3. und Mitte bis Ende des 4. Entwicklungsmonats abgeschlossen
ist (GOBRTTLER, persénliche Mitteilung). Daraus geht hervor, dafi die
von uns als sekundére Verwachsung anzusehende Umbildung der Klappe
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erst nach diesem Zeitraum, also nach Mitte bis Ende des 4. Entwick-
lungsmonats eingetreten sein kann.

Welche Faktoren konnen zu einer Klappenverwachsung fiihren ?
Hier sind wir auf Analogieschliisse angewiesen. Auf Grund der umfang-
reichen Untersuchungen von Bommic konnen Klappenverwachsungen
nach der Geburt nur auf entziindlicher Basis entstehen. Wie oben
schon hervorgehoben und im Gegensatz zur Deutung durch ScHOEN-
MACKERS und ADEBAHR (1955) kann eine serdse Endokarditis nie zu
Klappenverwachsungen fiihren, weil das Endothel dabei unbeteiligt
bleibt und nur intravalvulire Gewebsverinderungen stattfinden. Ver-
wachsungen von Klappen und von Sehnenfiden kénnen also nur dann
auftreten, wenn im Bereich des aufgebrochenen Endothels innergeweb-
lich abgelagertes Fibrin der Herzklappe an die Klappenoberfliche tritt,
oder wenn ausschlieBlich bei bakterieller Klappenbesiedlung eine echte
Abscheidungsthrombose an der Klappenoberfliche zustande kommt.
Solange nicht der Verwachsungsvorgang bei Frithgeburten im Status
nascendi getroffen und verdffentlicht wird, kénnen wir nur iiber einen
Analogieschluf mutmaBen oder als wahrscheinlich bezeichnen, daf auch
im prénatalen Entwicklungsstadium gleichartige Vorginge vorliegen
und einer der beiden genannten Prozesse zur Klappenverwachsung
fiithrt. Fir die Entstehung und Entwicklung einer serdsen oder fibringsen
Endokarditis hat Bommia Stoffwechselinderungen, Anderungen der
Bluteiweilkorper oder Blutzusammensetzung angenommen, die dann zu
abartigen Fermentreaktionen in dem Herzklappengewebe fithren. Als
auslosenden Faktor fiir eine echte Thrombendokarditis kennen wir
nur die Bakterien. Theoretisch kénnen beide Vorginge auch wihrend
der embryonalen Entwicklung wirksam sein. Hieriiber liegen aber noch
keine einschlidgigen Untersuchungen oder Beobachtungen vor. Welche
Rolle aber die infektitse Atiologie bei den Embryopathien spielt, haben
die neuesten Referate auf der 40. Tagung der Dtsch. Ges. f. Pathologie
1956 dargelegt.

Wir miissen im vorliegenden Erkrankungsfall annehmen, daf 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 erwégen,
aber natiirlich 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 Ausmafl verdndert
wurden; oder ob unterschiedliche Faktoren die Segelklappen und das
Wandendokard einerseits, die Pulmonalklappen andererseits in Mit-
leidenschaft zogen.

Die vorgenannten Annahmen, Folgerungen, Erkldrungen wund
Deutungen stehen auf sehr schwachen Fiilen beziiglich zweier Kurz-
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schliisse: 1. Wir registrieren und deuten die Sektionsbefunde am Herzen
eines 111/,jahrigen Knaben ohne irgendwelches Wissen, wieviel der
Verinderungen zum Zeitpunkt der Geburt vorhanden waren und welche
Verinderungen als zwangsmiBige Fortsetzung des priinatalen Ge-
schehens, welche als postnatales Rezidiv und welche als sekundér auf-
gepfropfte Neuerkrankung in den Kinderjahren vielleicht oder sicher
entstanden. Wir haben merkwiirdigerweise solche kritische differential-
diagnostische Erwigung in keiner der angefithrten Verdffentlichungen
iber valvulire Pulmonalstenosen gefunden. Und die Mehrzahl der
einschligigen Fille betrifft Jugendliche oder sogar Kranke oberhalb
des 2. Lebensjahrzehntes! Kontrollieren wir mit solchen Vorhalten
unseren eigenen Erkrankungsfall und stellen wir nur einige Punkte
heraus: Jede Hyalinisierung und Sklerosierung des kollagenen Klappen-
gewebes kann iiber eine serise oder fibrindse oder rheumatische Ent-
ziindung gegangen sein oder andere Ursachen haben. Ob und in welchem
AusmaB sie zur Zeit der Geburt bestand, steht dahin. Wann eine zum
Zeitpunkt des Todes vorgefundene serbse Entziindung — bei einer
Lebenszeit von 111/, Jahren doch wohl postnatal — entstand, ist vollig
unbekannt. Welchen Entwicklungsgrad die conusartige Umformung
der verwachsenen Pulmonalklappen in unseren und in allen bisher
veroffentlichten gleichartigen Féllen prénatal erreichte, 146t sich nicht
beurteilen. Sicher anzunehmen ist, daB nach primirer Verwachsung
postnatale hidmodynamische Einflisse gewaltige zusdtzliche Um-
formungen bewirkt haben werden. So liefen sich noch mehr Frage-
zeichen hinter eigene Annahmen und Deutungen anfiigen. 2. Kraus
GOERTILER hat eine terminologische Neuordnung der Prénatalzeit
ausgearbeitet. Nach seiner Einteilung und Phasenabgrenzung rechnet
er die Kyematogenese II. Ordnung bis zum Ende des 3. Entwicklungs-
monats, die frithe Fetalentwicklung ab dieser Zeit. Wenn wir im vor-
liegenden Erkrankungsfall annehmen miissen, dall eine entziindliche
Erkrankung und eine sekundare Verwachsung zur valvuliren Pulmonal-
stenose fithrten, dann fallen beide pathologischen Vorgéinge entsprechend
unserer mikroskopisch mnachgewiesenen Gewebsdifferenzierung der
Semilunarklappen in den Zeitraum der frithen oder spiten Fetal-
entwicklung. GoERTTLER hilt das Auftreten einer ,,fetalen Entztindung*
und einer ,,fetalen Endokarditis® erst in der spéten Fetalzeit fiir moglich.
Nach der von uns angestrebten Bestimmung der Determinationsperiode
wiirde nach GOERTTLER die valvulire Pulmonalstenose als eine Kyemato-
pathie nach zwischenzeitlich eingeschalteten, wahrscheinlich rezidivie-
renden Entziindungserscheinungen zu gelten haben.

AbschlieBend méchten wir uns noch einige Bemerkungen erlauben
zum Verhalten der Pulmonalarterie, weil deren Befunde bislang als
Stiitze einer Miflbildungstheorie benutzt wurden oder unklar blieben
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(OREENE et al., ALLANBY-CAMPBELL, Dow). Wir fiihren die Erweiterung
der Pulmonalarterie unmittelbar hinter der Klappenstenose auf physi-
kalische Faktoren allein zuriick. Eine solche Erweiterung findet sich in
jedem Rohrensystem hinter einer Einengung der Strombahn, d.h.
des Rohrenquerschnittes. So ist eine Krweiterung des Querdurch-
messers der Pulmonalarterie oberhalb der Klappenstenose nicht nur
physikalisch erklarbar, sondern direkt zu fordern. — Die eigentiimliche
Aufravhung der Intima der Pulmonalarterie an umschriebener Stelle
dicht oberhalb der Stenose fithren wir zuriick auf die durch die Stenose
und schlitzférmige Lichtung verdnderte Blutstromrichtung und den
Aufprall des Blutstromes an dieser Stelle. Wir erinnern hierbei an die
von BommI¢ frither beschriebene Riffelung des Vorhofendokards bei
Mitralinsuffizienz (Bomyic 1936). Eine zweite Erkldrungsmoglichkeit
wire die, auf die BoHMIG in seiner Monographie hingewiesen hat (BoH-
vi¢ und KrEem, 8.359), daB der rheumatische Klappenproze8 auch
iibergegriffen hat einerseits auf das Vorhofendokard bei der Mitralis und
im vorliegenden Erkrankungsfall auf die Intima der Pulmonalarterie.
Bei dieser Deutung wiirde es sich also nicht um eine Aufprall-Verédnde-
rung, sondern um eine rheumatische Intimanarbe handeln. Einen
Beweis fiir diese zweite Erklirungsmoglichkeit kénnen wir allerdings
nicht erbringen.

Zusammentassung

Die Untersuchung einer angeborenen Pulmonalstenose in Schnitt-
serien lieB den Nachweis fithren, daB alle Gewebsbestandteile der
Semilunarklappen in normaler Lagebeziehung und vollstdndig wvor-
handen und auch die 3 Klappenkommissuren angelegt sind. Damit
wird der Beweis erbracht, dall die Stenose durch Entzinmdung und
sekundire Klappenverwachsung zustande kam und eine angeborene
Endokarditis vorgelegen hat. Das in Deutschland weitgehend unbe-
kannte Weltschrifttum wird einer kritischen Besprechung unterzogen,
um aufzuzeigen, auf welcher schwachen Basis sowohl die Fehlbildungs-
wie auch die Entziindungs-Theorien bei der formalen Genese der ange-
borenen valvuliren Klappenstenosen stehen. Hine Entscheidung fiir
oder gegen die Annahme einer angeborenen Endokarditis kann zu-
kimftig nicht mehr durch makroskopische oder mikroskopische Stich-
proben-Untersuchung sondern nur bei guter Sachkenntnis der nor-
malen Herzklappenstruktur und eingehender Schnittserienuntersuchung
jedes Einzelfalles herbeigefithrt werden.
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