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Aus dem Pathologischen Institut der Universit~t Kiel 
(Direktor: Prof. Dr. W. Do~R~) 

ldber die Ringleistenstenose des Aorteneonns*, * *  

Von 
WILHELM DOERR 

Mit 10 Textabbildungen 

(Eingegangen am 15. Januar 1959) 

Obwohl die Morphologie der Aortenconusstenose aueh im deutschen Schrift- 
turn gelegentlich - -  zuletzt durch STEiNBErG (1930), DO,MAiNS (1939) und 
BRA~D~SBV~G (1957) - -  abgehandelt wurde, halte ich eine neuerliehe Stellung- 
nahme aus folgenden Griinden ffir erforderlich: 

1. Die konnatalen oder bald nach der Geburt  erworbenen Stenosen im weiteren 
Bereiehe des Aortenostium kommen etwa 10real we~iger h~tufig zur pathologisch- 
anatomisehen Beobachtung als diejenigen am Pulmonalostium ( H ~ x H ~ I ~ E R  
1909, H~RMA~N MOLL~ jr., 1924) GrS~ere, statistiseh brauehbare patholo~sch- 
anatomische Erfahrungsberichte fehlen. Eine Typologie der Aorteneonusstenosen 
liegt bis jetzt nicht vor. 

2. Pulmonal- und Aortenisthmusstenosen werden seit dem Kriege regelmal~ig 
und erfolgreich chirurgiseh angegangen. Dies kann man yon den Aortenconus- 
und -ostiumstenosen nieht in gleichem Mai~e sagen. 

3. Obwohl Sir RUSSELL BROCK (1957) fiber 120 operierte Fitlle von Aorten- 
stenose berichtete, hat  es den Anschein - -  der Kenner der Literatur  wird zu- 
st immen - - ,  als ob die Mannigfaltigkeit der Formen und wahrseheinlieh aueh 
der pathogenetisehen MSglichkeiten dem operativen Erfolge Grenzen setzen 
kSnnten. 

Es ist offenbar an der Zeit, dab wir uns als Pathologen noeh einmal genauer 
mit  Formen, Ursachen, Hiiufigkeit und kliniseher Bedeutung der ,,wahren Herz- 
stenose" (DITTRIC~ 1849), d .h .  der ihrer 5~atur nach im Herzinnern gelegenen 
Conusstenose der Aorta befassen. 

Die Aortenstenosen k6nnen vor dem Ostium, im Klappenniveau und ]enseits 
desselben liegen. Sie kSnnen isoliert auftreten und mit  anderen Vitien (Isthmus- 
stenose, Ductus arteriosus apertus,  Anomalien in der Anzahl der Tasehen- 
klappen, Septumdefekte) kombiniert  vorkommen. 

Die Conusstenosen der Aorta treten in 2 t"ormen au/: 
1. SCHMI~CKE besehrieb 1907 eine mus/culiire Conusstenose. Sie wird hervor- 

gerufen durch parallel zur Aehse des Kerzens orientierte Muskelbfindel derart,  dal~ 
sie den Eindruck eines auf der linken Seite der Kammerseheidewand gelegenen, 
in Blutstromrichtung in den Aortentriehter hineingerutschten Trabeeularsystemes 

* Herrn Prof. Dr. Dr. h.c. Go. B. G~vB~ (GSttingen) zur Vollendung des 75. Lebens- 
jahres (22. 2. 1959) in Dankbarkeit und Verehrung zugeeignet. 

** Nach einem am 19.10. 1958 auf der Tagung der nord- und norwestdeutschen Patho- 
logen in Kassel fiber das Thema. ,,Die Entstehung der Aortenconusstenose" gehaltenen 
Vortrage. 
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Abb. 1. Conus arteriosus sinister, 19 Jahre altes M/~dchen, plbtz- 
licher Tod. Einblick yon links ventral in die Ausflul~bahn des linken 
Ventrikels und die aufsteigende Aorta. Chronische fibroplastische 
Endokarditis der Aortenklappen. Sehr typische infravalvul~re 
Conusringleiste. Die Leiste liegt ausschliefilich auf tier linken Seite 
tier Kammerscheidewand; sie greift nicht auf das Aortensegel 
der Mitralis iiber. - -  Starke Hypertrophie tier Wanclung des linken 

Ventrikels 

m a e h e n .  Muskul / i re  Conuss t enosen  geh6ren  zu  den  S e l t e n h e i t e n ;  ieh  h a b e  k e i n e n  

i i b e r z e u g e n d e n  F a l l  gesehen.  

Die A o r t e n e o n u s s t e n o s e  s c h l e c h t h i n  i s t  e ine ]ibrSs-endo]cardiale. A b e r  auch  

diese b e g e g n e t  uns  in  2 A u s g a b e n ,  als d i f fu s -kege lman te l fS rmige  u n d  als e i rcum-  

sk r ip te  m i t  eha rak te r i -  

s t i seher  R ing le i s t e .  

N u r  diese l e t z t e r e  soll 

uns  angehen .  Sie b i e t e t  

a n a t o m i s c h e  B e s o n d e r -  

he i t en ,  i s t  p r ak t i s ch ,  

weft  k u r a t i v  wich t ig ,  

u n d  t h e o r e t i s c h  in te r -  

essant .  Sie i s t  wie  so 

l e ieh t  ke in  anderes  Bei -  

spiel  gee igne t ,  die in 
u n s e r e m  Kre i se  b ren-  

n e n d e  F r a g e ,  was  i s t  

Mil3bildung, also Fo lge  

e iner  E n t w i e k l u n g s -  

s tSrung ,  u n d  was  i s t  

K r a n k h e i t ,  also z . B .  

en t z i i nd l i eh  bed ing t ,  in  

ih re r  a k t u e l l e n  P rob le -  

m a t i k  zu  umre iBen .  

Ich beabsichtige keine 
Vollstandigkeit der Kasui- 
stik. Ich mSchte auch nur 
eine Form der Aortenconus- 
stenosen herausstellen. Da- 
gegen soll versucht werden, 
die tragenden genetisehen 
Vorstellungen yon der Ge- 
staltwerdung eben dieses 
Herzfehlers riehtig zu er- 
fassen. Hierdurch wird es 
mSglich sein, Formen und 
Entstehungswege auch der 
iibrigen Stenosen des 
Aorteneonus beil~ufig zu 
beleuchten. 

Eigene Beobachtungen 
Unsere Sammlung enthalt 26 F~llo verschiedener Formen mehr oder weniger hoch- 

gradiger Aortenstenosen. Es handelt sich um 21 Fibroelastosen des ]inken Ventrikels mit  
Verengerung des Aortentrichters und mit  Klappendifformit~ten; um 2 Aortenostiumatresien 
mit  Besonderheiten der coronariellen Blutversorgung; um 1 buchstiiblich konische Stenose 
der linkskammerigen AusfluBbahn mit  perlmuttfarbener Endokardtapete, Zweiklappigkeit 
des Ostium und Isthmusstenose; schlieBhch um 2 besonders instruktive Conusstenosen bei 
Erwachsenen. Diese werden uns besch~ftigen. Ich lasse eine kurze Be~ehreibung der wesent- 
lichen Belunde folgen: 

Fall 1. 19 Jahre altes Madchen; ein nicht n~her charakterisierter I-Ierzfehler sei yon 
klein~uf bekannt gewesen; die Verstorbene stand nicht in fortlaufender ~rztlicher Behand- 
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lung. Sie kollabierte, scheinbar aus roller Gesundheit, und wurde sterbend von einem 
abendliehen Tanzvergniigen in das Krankenhaus Charlottenburg-Westend gebracht. Die 
am 3 .3 .54  vorgenommene Obduktion ( S N P . I . F U B e r l i n  95/54) ergab unter anderem: 
Graziler K6rperbau, grSgte KSrperl~Lnge 160 em, Gewieht 50 kg, m/~Big starke IIyperplasie 
der lymphatischen Organe. Hochgradige Stenose des Aortenconus, t Iypertrophie des ganzen 

Abb. 2. Schnitt dutch die reehte Semilmlarklappe der Aorta des in Abb. 1 abgebildetell Falles. Die 
Ebene des Schnittes steht einigermaBen senkrecht anf jener der Kammerscheidewand. Paraffin, 
van Gieson-Elastica, :Photogramm, Vergr. 1:20 un4 Naehvergr6Berung. Im Bilde oben der Sinus 
Valsalvae nach rechts begrenzt durch die gerblg~iigig verdickte Semilunaris. In Bildrnitte und nach 
reehts die Conusringleiste in Form einer sog. Endokardsehnecke (,,Rokokomuster"). Zwischen Semi- 
lunaris und Crista saliens ein Bindegewebszwickel. Nut dort eine miil~ig starke Vascularisation. Im 
Bilde unten nnd links das Septum ventriculorum. Aufbau der Leiste aus kollagenem Bindegewebe 

and elastischen Fasern 

l~Ierzens, besonders der Wandung des linken Ventrikels (Herzgewicht 560 g; Kammerwand 
]inks 2,4 cm, rechts 0,5 em; Aortenostium 3 cm, Mitralostium l0 cm; Elongation der Ausflug- 
bahn des linken Ventrikels auf 13 cm! Pulmonalostium 7, Trieuspidalis 10 cm), chronische 
fibroplastische Endokarditis der Aortenklappen (Abb. l) mit  Verwachsung der Taschen- 
klappenwinkel (keine Verkalkung, keine Exuleeration), sehr charakteristische 2--3  mm 
ventrikelw~rts yore Ansatzrand der Aortenklappen gelegene 3 cm lange, um etwa 4 mm in 
die Conusliehtung prominierende, 3 mm dicke, halbringf6rmig, niimlich septal und dorsal am 
Aortenconus etablierte, fibr6s-elastische Ringleiste (Abb. 2). Reehtskonvexe Vorw6lbung des 
Septum ventriculorum in den Conus arteriosus pulmonMis (sog. Syndrom yon B~N~EI~) ,  

8* 
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Herzklappen (Aorta ausgenommen) zart, were Coronarostien, KranzscMagadern glatt- 
wandig, disseminierte kleinste tterzmuskelschwie]en, fleckige Ausblassung z~hlreicher Muskel- 
fasern im Bereiche yon Hinterwand des ]inken Ventrikels sowie der linksventrikul~ren 
Papillarmuskeln. Akute Dilatation des rechten Herzens, strotzende allgemeine venSse 
Hyper~mie; kein Stauungsumbau der inneren 0rgane. 

Die pathologisch-anatomische Besonderheit des Bcfundes besteht in der infra- 
valvularen tIalbringbildung des Aortenconus. Betrachtet  man sie genauer 

Abb. 3. Einblick yon links ventral in den aufgeschnittenen Ursprungstrichter der Aorta eines 30 Jahre 
81t gewordenen ~ohrlegers. Chronische rekmTierende valvul~ire, tells fibroplastische, tells exulcerative 
Endocarditis aortalis. Ira Bride rechts das ausgespannte Aortensegel der iMitralis. Quer durch die 
ganze Bildmitte verlaufend eine sehr deutliche Crista ssliens. Sie liegt septal am unteren l~ande der 
Pars rnembranacea, irn iibrigen auf dem ventralen Paries des Aortensegels der Mitralis. -- Im rechten 

Sinus Valsalvae ist das 0stium der Coronaria dextra erkennbar 

(Abb. 2), so ist man yon 2Tats~chen beeindruckt: yon dem histologischen 
Auib~u und yon der Konfiguration der Leiste. Es ist ofiensichtlich, da]~ die 
gleichen Bausteine, welche die Semilunarklappen zusammensetzten, am Aufbau 
der Conusleiste betefligt sind. Elastische F~sern sind reichlich vorhanden; 
floride entziindliche Prozesse ~ehlen; eine nennenswerte Vaskularisation ist 
nur in dem zwischen Semilunaris und Conusleiste gelegenen Bindegewebszwickel 
vorhanden. Die Form der Leiste ist aufsehenerregend. Sie zeigt den geschweiften 
Verlauf der GallJonsfigur eines Schiffes oder die fast harmonisch zu nennende 
Gestalt des Kapit~les einer S~ule. C. S T ~ B E ~ G  (1930) sprach yon ,,Endokard- 
schnecke", die franzSsische Schule ( t t~I~ DE BALSAC 1954) yon ,,bourrelet" 
(Pferdekummet), ,,collerette" (Halstfichlein) und ,,crSte saillante" (Crista saliens), 
die anglo~merikanische (C~ISTIAN 1933, MASOn und g u N ~ a  1942) yon "shelf", 
"shelf-like band"  (also einer brett-, bank- oder sandbankfSrmigen Bildung) oder 
(vereinzelt auch yon) "collar". Wir mSchten yon Crista saliens sprechen. Sie 
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is t ,  wie  z u  ze igen  se in  wi rd ,  e in  P e n d a n t  d e r  C r i s t a  s u p r a v e n t r i c u l a r i s .  D ie  

C r i s t a  dieses F a l l e s  i s t  halbringf6rmig u n d  g e s c h w e i f t  ( R o k o k o m u s t e r ) ,  es 9ibt 
auch andere: 

Fall ~, 30 Jahre  und 10 Monate alt  gewordener, muskelkr~ftiger, magerer Rohrleger. 
Seit dem 1. Lebensjahr  Jierzfehler bekannt .  Als Kleinkind Diphtherie,  4 Jah re  vor dem 
Tode unklarer  fieberhafter Infekt ,  bis 
1 J a h r  vor dem Tode anstandslose Ver- 
r ichtung schwerer kSrperlicher Arbeit.  
Wghrend der letzten 3 Monate zunehmend 
starker  werdende Dyspnoe. Am 7. 9. 56 
Aufnahme Med. Univ.-Klinik Berlin-Char- 
lot tenburg (Prof. H. Frhr.  v. Kg~ss) :  
Systolisehes Ger~usch fiber allen Ostien, be- 
sonders dem Erbsehen Punkte ,  rauschend 
gieBend protodiastolisches Gergusch, nach 
links hin  fast  mnsikalischer Ton, beides 
am meisten fiber der tterzspitze. Ver- 
brei terung der Herzdampfung. Blutdruck 
90:60 m m  Jig;  im E K G  Rechtssehenkel- 
block. Thorax-R5 : Stauungslunge. Im 
Sputum Herzfehlerzellen. Nach Jicrz- 
katheter ismus passagere Temperatursteige- 
rung, Vermutung des Vorliegens einer 
bakteriellen Endokardit is ,  Penicillinbe- 
handlung und  Besserung. Pl6tzlicher Jierz- 
st i l lstand am 16.11.56. Klinische Diagnose: 
Aortenstenose 1. - -  Die am 17 .11 .56  vor- 
genommene Obduktion ( S N P . I . F U  Berlin 
1031/56) ergab unter  andereme: Mgehtige 
Hypertrophie  des ganzen Jierzens (Ge- 
wicht  725 g bei 62 kg KSrpergewicht und  
170 em -lgnge), chronische rekurrierende, 
fibrSse und exulcerstive, vaIvulgre Endo- 
karditis der Aorta, Verwachsung der 
Taschenklappenwinkel,  bis 2 cm ventrikel- 
wgrts yon den Ansatzr~ndern der Aorten- 
klappen gelegene, zh'kul~re, bis zu einer 
S~arke yon 6 m m  prominierende, 4 mm 
dicke Conusringleiste. Aortenostium- und 
-conusstenose (Umfang des Aortenost inm 

cm), ]eiehte Fibrose der Mitralk]appe, Abb. 4. L~tngsschnitt dutch den Aortentrichter 
des in Abb. 3 demonstrierten Falles. Der Sehnitt 

Elongation der AusfluSbahn des l inken ist dutch die rechte ttglfte tier dorsalen Tasehen- 
Ventrikels auf 16 em! Hypertrophie und  klappe gefiihrt. P a r a f f i n ,  v a n  Gieson-Elastica, 
Dilatat ion des ]inken Ventrikels (Kammer- Photogramm, Vergr. 1:10. l~bersieht fiber Aorten- 
wand 1,8 cm), weniger starke des reehten wand, Semilunaris, Sinus Valsalvae, Septum ven- 

trieulorum und Crista saliens. Die Aortenklappe 
(0,4) cm). Disseminierte kleine Herzmuskel- ist ehroniseh-entzfindlich vergnder~ nnd vernarbt. 
schwielen, s~reifenfSrmige subendokardiale Die Crista ist yon tier Aortenklappe deutlich 
Blutungen ~uf der linken Seite der distanziert. Sie ist reich an kollagenem hyalini- 
Kammerseheidewand. FleckfSrmige Aus~ siertem Bindegewebe. Das Endokard mlterhalb 

der Crista ist artefiziell zerrissen; die Fgserehen 
b]assung zahlreicher Herzmuskelfasern stellen also keine Sehnenfaden dar 

1 Eine ausffihrliche Wiirdigung der Xlinik des Falles soll ira Rahmen einer snderen 
Publikat ion (F. LiX~DEI~ und  H. S. OTTO) erfolgem 

2 Der Fall  kam nnmi t te lbar  nach  meinem Ausscheiden aus dem Ber]Jner Lehramt  zur 
Beobachtung.  Der kommissarisehe Leiter des Pathologischen Inst i tu tes  Charlottenburg- 
Westend, Herr  Priv.-Doz. Dr. ST~IN, ha t  mir  das Jierz fiir meine Sammlung dankenswerter~ 
weise mi t  allen Unterlagen zur Verfiigung gestellt. 
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(Hypoxydoseeffekte), Lipoidose der Aorta, glatte Coron~riae. Braune Induration der Lungen, 
Stanungsleber mit Umbau, Mlgemeiner H6hlenhydrops und Hydrops anasarka. 

Die Crista saliens dieses Falles ist zirkul~r angeordnet (Abb. 3). Sie hat  den 
Aortenconus nahezu ganz umklammert. Sie liegt septal an der Stelle, an der die 
Pars membranacea in die Muskulatur ausstrahlt und hat  dorsal und lateral au~ 
das Aortensegel der Mitralis fibergegriffen, tIistologisch (Abb. 4) besteht die 
Leiste aus kollagenfaserigem hyalinisiertem Bindegewebe und zahlreichen vor- 
wiegend subendothelial etablierten elastischen lk~etzen. Sie hat eine gewisse 
~hnlichkeit mit einer ,,Ersatzklappe". Jede ,Wirbelbildung" (,,Endokard- 
schnecke") fehlt. Sie ist durchweg yon den Valvulae semilunares klar distanziert. 
Sie dfirfte funktionell als Vinculum gewirkt haben. 

Eriirterung der Be[unde 
Wodurch entsteht diese eindrucksvolle Leiste ? Ist  sie Entzfindungsprodukt, 

ist sie Folge einer EntwicklungsstSrung, oder handelt es sich um eine Art yon 
,Insuffizienzzeichen" im Sinne der yon F. W. Z A ~  (1895) besehriebenen und 
yon SCHMI~CXE (1908) als Ausdruck einer dutch funktionelle Anpassung an die 
modellierende Kraft  des regurgitierenden Blutstromes gedeuteten endokardialen 
Taschenbildung ? 

Bevor ich in eine morphogenetische ErSrterung eintrete, sind 2 Vor/ragen 
zu erledigen: Seit wann kennt man die Conusringleiste und ist ihre Morphologie 
dureh unsere beiden Fs ausreichend belegt ? Die Aorteneonusstenose mit 
infravalvul~rer Ringbildung ist, wenn ich recht sehe, zum ersten Male von 
NOnMAN CH]~VE~S aus Guy's Hospital in London 1842 beschrieben worden. Die 
Abbildung auf Tafel II ,  Fig. 4, seiner Abhandlung beweist, dab er unseren Beiund 
gekannt hat. Die Meinung yon CAMPBELL und KAU~TZE, dab TH. BO~nTUS (1700) 
und G. B. MO]_~G)~GNI (1772) eine konnatale valvul~re oder infravalvul~re Stenose 
des Aortenostium gekannt h/~tten, vermag ich nach Studium der OriginMtexte 
nicht zu best~tigen. 

Zwar zitiert BOIqETUS einen yon CAROT,VS I~AYGE~ (1672) beschriebenen Fall des plStz- 
lichen gerztodes eines Pariser Schuhflickers, bei dessen Sektion die ,,valvulae semilunares, 
ad aortae ostium sitae" als ,,osteae repertae ~ gefunden wurden. - -  Die Betrachtung und 
Beurteilung des Falles an sich - -  plStzllcher Tod, Verwachsung, Vernarbung und VerkMkung 
der Klappen - -  sind recht typisch, abet doch wohl ffir eine erworbene entziindliche Klappen- 
difformit~t, nicht aber fiir ein konnatales Leiden. Eine Conusstenose vermag ich (]oco 
eitato) nicht herauszulesen. 

Nach meiner Kenntnis der Literatur sind nicht fiber insgesamt 100 F/~lle yon 
Ringleistenstenose des Aortenconus publiziert worden. Unsere beiden Beob- 
achtungen repr~sentieren die Grundtypen der Cristae aorticae. Man muB letztere 
yon den infolge Klappenverwachsung entstandenen irisblenden-, diaphragma- 
oder domf6rmigen Gebilden (HERMA~ M~LLE~ jr. 1932) trennen. I~,IM DE 
B~SAC (1954) gibt ein instruktives Schema. 

Historisch interessant ist noch folgendes: P~AcoeK (1866) kennt die Crista gu$. ROKI- 
TA~SKY (1875) erw/~hnt sie gar nicht. Die /~ltere franz6sische Schule ist vorziiglich unter- 
riehtet: VvLe~ ,  LIOUVILLE (1868) und l~vaqDv (1871) bezeichnen treffend die fibroplasti- 
sehe Schrumpfung im aortMen Conus als ,,R~tr4cissement sous-aortique" entstanden in der 
,,l~gion mitro-aortique". Aus der ~lteren deutschen Literatnr nenne ich nur die Darstellun- 
gen yon I-IE~TEL (1871), LAVENSTElW (1875), L I ~ D ~  (1880) und DILG (1883). Auf eine 
sehr viel sp/~tere brauchbare Zusammenstellung in der Marburger Dissertation yon W. ]3LOH 
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(1938) sei hingewiesen. Die Abhandlungen yon LII~DMA2~ (aus der Riegelschen Klinik 
in GieBen) und DILG (aus dem Heidelberger Institut J. ARI~OLDS) sind exzellent illustriert. 
LINDMA~S l~ig. 2 hat Aufnahme in den Atlas von M. E. ARBOTT (1936) 1 gefunden. Ihre 
Kenntnis ist auch fiir die Gedankenfiihrung unserer Untersuchung wichtig. 

Auf die antiquierten Erkl~rungsversuche der Ents tehung  einer Ringleisten- 
stenose des Aortenconus gehe ieh nicht  im einzelnen ein. I ch  bringe eine stich- 
wortart ige Anfz~thlung einiger weniger Gesichtspunkte : 

Da ist zungchst die kuriose Meinung Gu~ioTs (1868) zu nennen, die Ringleiste sei Aus- 
druck starkster Herzmuskelkontraktion, vielleicht gar hochgradiger Totenstarre. Weit 
besser verstgndlich erscheinen die Versuche, die klappenahnliche Crista saliens durch Rekurs 
auf die Phylogenie des Bulbus cordis, ngralich als akzessorische und rudiment~tre Klappen- 
reihe entsprechend den Reihen der Semilunares bei Ganoiden und Selaehiern anzusprechen 
(C~IEVERS 1842, E~ZEI~ 1927). Auch DORMA~:~S (1939) scheint yon diesen ~Tberlegungen 
nicht ganz frei. DInG (1883) meint, dab es so aussehe, als ob ,neue Klappen" gebildet werden 
sollten. Er kennt natiirlich das Zahnsche Insuffizienzzeichen nicht. Aber der Gedanke, daB, 
aus welchen Griinden auch immer, Klappen oder Ersatzklappen gebildet worden seien, ist 
auch heute nicht tot. Die Mehrzahl der Autoren postuliert eine dysontogenetische Herkunft 
der Leiste (KEITlt 1906, 1909, 1924; STER~BEI~G 1930; SERGE~T, LAU:blEY und IM~ERT 1932; 
WALSg, CON~ERTY und Wm'r~ 1943; TAUSSIG 1947; M~TIA~U, DURA~D, GUILLEMOT und 
HElM DE BALSAG 1952; HEIM DE BALSAC 1954). Ein so erfahrener Kardiologe wie GALLA- 
VARDIIq (1936) nimmt urs~tchhch eine fetale Endokarditis an. MASON und ttUXTER (1942) 
glauben, dab die Conusleiste infolge einer Scharlachendokarditis entstehen kSnne. P. GRUS=~- 
WALD (1947) meint, dab eine EntwicklungsstSrung mit einer fetalen oder aber sparer ab- 
gelaufenen Endokarditis zusammentreffen miisse. Ein distinguierter Kenner der konnatalen 
Vitien, J. E. EDWARDS (1953), enthglt sich einer bestiramten Meinung. Aueh die Darstellung 
in dem yon ihm (mit DRY, PARKER, BUROHELL, WOOD und ]~ULBULIAN) besorgten Atlas laBt 
jede Angabe zur Entstehungsgeschichte der ,,subaortic stenosis" vermissen. 

Es besteht  also keine Klarhei t  hinsichtlich der genetischen Vorstellungen 
yon  der Crista saliens. Bei dieser Sachlage mug  zunachst  geprfift werden, was 
fiber die Entwicklungsgesehichte der Conus arteriosi des Herzens bekannt  ist. 
Die bedeutendsten Arbeiten auf diesem Gebiete s tammen yon  JANE RO~ERTSON 
und Sir ARTHUR K~ITI~. Die entscheidende Leistung ffir u n s e r  Problem ver- 
danken wir letzterem. Sir AR~I~U~ berichtete, dab er an einem Herbs tnaehmi t tage  
des Jahres  1904 in der Sammlung des London-Hospital-Medical-College ein 
primitives t Ierz  angeblieh eines wenige Monate alt  gewordenen Kindes en tdeekt  
habe (Abb. 5a). Der offenbar erhalten gebliebene grol~e Bulbus, mehr  noch die 
Tatsaehe, dal~ dieser normalerweise spurlos verschwinde, habe ihn bleibend 
beeindruekt.  0bwohl  sieh 3 Jahre  sp~ter herausstellte, dal~ der P rapara to r  der 
Sammlung die Et iket t ierung verwechselt  hatte,  dab dieses Herz also nicht  das 
eines Menschen, sondern eines kleinen Haifisehes war, verdanken wir diesem, 
wenn aueh durch einen I r r t um gezeitigten Stimulus, dab K s ~  wahrend der 
folgenden 2 Jahrzehnte  die Identif izierung der mensehliehen Bulbusrudimente  
am normalen t Ierzen und die Besonderheiten des Bulbus unter  pathologischen 
Bedingungen erarbeitete. Die Kopie und  Nebeneinanderstel lung der Original- 
abbildungen yon  KEITI~ zeigen, dal~ die kammerwart ige  Bulbusgrenze im rechten 
Herzen bei In fundibulum - -  also Conuseingangsstenose (Abb. 5b), im linken 
aber bei Conusstenose mi t  l~ingleiste (Abb. 5e) - -  in pathologischer Ubertrei-  
bung - -  deutlieh wird. Nach  KEITI~ versehwinde der linksseitige Conus so gu t  
wie vonst~ndig. Bleibe er erhalten, namlieh dureh die Leiste an der Kammer -  
grenze markiert ,  lage eine Ri ickbi ldungshemmung vor. 

1. c. S. 24, Plate X. 



108 WILttEL~ DOERR: 

Die Seitendifferenz der Vorginge be/ Entstehung der rechts- bzw. linkskammerigen 
Conusstenose liegt nach K~IT~S Worten (1909) i in fo]gendem begriindet: "Thus, while the 
abnormality on the rigth side of the heart depends on an arrest of growth, that  of the left 
side depends on an arrest of atrophy." An anderer Stelle vergleicht K ~ I ~  die Proliferations- 
kraft der fetalen Endokardkissen mit  dem Waehstum des Granulationsgewebes heflender 
Wunden. Die dureh die Hemmung der physiologisehen Atrophic ,,ausgegliederte" Matrix 
gebe die Grundlage fiir die Entwicklung des ,,stout collar" (1906, 1909, 1921). KEITI{, der 

at,., 

I ~ t _ _ ~ _ s u p .  ven. cav 
~ a o r f a  

~+___r t .  puL art. 

~ pulm. art. 

~ o s t i u m  bulb~ 
~ b u l b u s  ~ body ft. ventricle 

~ mod band. 

~ rt. ventricle 

~ left ventricle 

b 
Abb. 5a--c. l~eproduktion un4 zeichnerische ~ber- 
arbeitung e/niger Situationsschemata yon A. KEITH 
(Lancet 1924:II; Schorstein-Lecture 17. 12. 1924). 
a Vermeintliches Herz eines kleinen K/rides. Tatsich- 
lich handelt es sich um das Herz eines (kleinen) 
Haifisches. Beachle: Relative Gr52c des Bulbus. 
b Schema tier Infundibuluinstenose. Darstellung des 
Schicksals des Bulbus cordis unter pathologischen 
Bedingungen. Eingang'sstenose des Conus pulmonalis. 
c Subaortale Connsstenose des linkcn Vcntrikels. 
Der ,,snbaortale king" entspricht nnserer Crista 

salicns 

1906 bereits 500 F~lle yon angeborenen Herz- 
fehlern durchgearbeitet hatte, betont ausdriick- 
lich, dab seiner Meinung nach keine wie auch 
/tamer zu denkende Form einer Endokarditis 
die am ,,lower bulbar orifice" gelegene Ring- 
leiste erzeugen kSnne: "The endoearditis is a 

c 
result, not  a cause, of the ostium infundibuli2. ' '  

D i e s / s t  g e d a n k l i c h  s icher  alles r ich t ig ,  i m  G r u n d e  abe r  doch  n u r  die v e r b a l e  

U m s c h r e i b u n g  eines  S a c h v e r h a l t e s ,  dessen R e a l i s i e r u n g  in  E i n z e l h e i t e n  wen ig  

b e k a n n t / s t .  W a s  h e i s t  dies,  , , R f i e k b i l d u n g s h e m m u n g  des B u l b u s  eord i s" ,  , ,Ein-  
b a u  des  B u l b n s  in  die  I t e r z k a m m e r "  oder ,  wie  es S T E ~ G  fo rmul i e r t e ,  Vo l l zug  

des  , , l e tz ten  S e h r i t t e s "  de r  R e / l u n g  ? - -  I e h  m S c h t e  k e i n e n  n e u e n  W e i n  in  a l te  

Schli~uehe giel3en. I e h  g l aube  indessen ,  die  k o n v e n t i o n e l l e  L e h r e  y o n  de r  E n t -  

w i c k l u n g  des  m e n s c h l i e h e n  t t e r z e n s  d a h i n  v e r s t e h e n  zu df irfen,  dal~ n u n m e h r  

e ine  gewisse  Auf lSsung  des  P r o b l e m s  de r  Morphogenese  der  i i i r  die w ich t ig s t e  

F o r m  de r  s u b a o r t a l e n  Conuss tenose  s ign i f i kan t en  R ing le i s t e  m S g l i c h / s t .  Es  sei 
m i r  g e s t a t t e t ,  d ie  JBeweis] i~hrung a n  H a n d  e i n e r  B i l d r e i h e  a n z u t r e t e n .  

i 1.c.S. 360. ~ 1909, S. 360. 
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Abb. 6. Fronta l schni t t  durch  das gesunde Herz  eines erwachsenen nmskelkr~iftigen Mannes. Ansicht  
yon vent ra l .  I m  Bride l inks der rechte  Ventr ikeL Sehr charakter i s t i sche  r ingf6rmige Kontm ' ie rung  
der Orenze zwischen E ins t rSmungs te i l  nnd  dem ~ent ra]  zu denkenden  abge t ragenen  Conns pnlmo- 
nalis. I n  Bi ldmit te  Kammersehe idewand .  Einbl ick  in den Ursprungs t r i ch te r  der Aorta .  1Rechte und  
dorsale Aor ten taschenk]appe  dargestell t ,  l inke Semilunar is  angeschni t ten.  I ln  Bride rechts  der ]inke 
Vorhof, das ]Vfitralostium und  der E ins t r6mungs t r i ch t e r  des l inken Ventrike]s. t~eact~te: ])as Aorten-  

segel der Mitralis beg'renzt den Conus aort ieus  = R6gion mi t roaor t ique  = 1R.-Photogramm 
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Abb. 6 zeigt einen Frontalschnitt durch ein normales Erwachsenenherz. 
Der linksseitige Conus wird nicht nur durch die Kammerscheidewand sondern 
das Aortensegel der Mitralklappe begrenzt. Die Bezeichnung ,,rggion mitro- 
aortique" ist sehr gut gew~hlt. Der ,,Einbau des Bulbus" ist allseits nahtlos 
effolgt. Die Besonderheiten des ,Einbaues",  die Einbeziehung des proximalen 
Bulbus in die Basis der Herzkammern, kann man am besten bei Prfifung der 
,,r@gion" in der Ansicht yon dorsal erkennen. Abb. 7 zeigt die naturgetreue 

Abb. 7. Na tu rge t r eue  Reproduk t ion  (Umzeiehnung)  der Fig. 2 yon  F. P. MALL [(AIlat. Rec. 6, 291 
(1912)]. Fronta l schni t t  durch  ein Herz  m i t  r eeh t skonvexer  Aussackung  tier :[?ars m e m b r a n a c e a  septi 
ven t r i eu lo rum und  sog. A n e u r y s m a  des dorsalen Sinus Valsa lvae  aortae.  Ansieht  yon  dorsal. Dar-  
stellung des (wie es MALL na lmte )  , ,shif t ing" der Aor ta  , , f rom r igh t  to lef t" .  Die Abb.  8 repr~tsentiert 
e in  Gegensti iek der Abb. 7. Das S e p t u m  ven t r i eu lo rum ist  n ich t  geschlossen. Die Aor ta  , , f ibersehrei tet"  
e inen Defekt .  L inks  das vordere  Mitralsegel (Aortensegel der Mitralis).  Aufs icht  yon  dorsal auf  die 
Vorde rwand  des Aortenconus.  Die Crista saliens miii]te (falls sie en ts tehen  sollte) a m  l inken Rande  

des Firs tes  des Defektes des Sep tum ven t r i eu lo rum ent langziehen 

Umzeichnung einer der klassischen Abbildungen yon FlCA~KLIN P. MALL. Die 
Aorta ,,reitet" fiber einem Defekt des obersten Teiles der Kammerscheidewand. 
An Stelle des dorsalen Sinus Valsalvae findet sich ein nach reehts ausladendes 
Aneurysma. Einzelheiten dieses Falles interessieren jetzt  nicht. Nennenswerte 
entzfindliche Ver~nderungen fehlten. Die Dextroposition der Aorta ist nicht 
sekundgr erworben - -  solche Fiille existieren, worau~ MEESSEN (1957) hingewiesen 
hat, natiirlich aueh - - ,  sondern angeboren. Der Aorteneonus ist also gerade an 
der Stelle, an der die Crista saliens gelegen sein wiirde, nicht abgesehlossen. Dies 
h~ngt mit den Entwicldungsvorggngen zusammen, die ich vor Jahren (1952) 
genauer beschrieben und sparer (1955) ,,vektorielle Bulbusdrehung" genannt 
hatte. Der Begriff hat  Eingang in die internationale Literatur und Zustimmung 
gefunden (Iv~MAlCK 1955, VOSSEI~AAR 1955). Die ,,vektorielle Bulbusdrehung" 
stellt ein Schlfisselph~nomen dar. Wer es kennt, besitzt den Zugang zum Ver- 
st~ndnis der formalen Genese einer ,,zentralen" Gruppe konnataler Herzfehler. 
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Es handclt sich um das Zusammentreffen yon mehrcren Bewegungsablgufcn 
des arteriellen Endes der HcrzsehMfe w~hrend der Zeit etwa zwischen dem 
23. und 34. Tage der embryonalen Entwicklung (Abb. 8). Der Ausstr6mungsteil 
des tterzens tr i t t  aus einer frontalen in eine parasagittale Ebene. Er  t r i t t  aus 
einer Position reehts neben dem EinstrSmungsteil in eine solche reehts und 
vor diesen. Er  vollfiihrt gleichzeitig eine schraubige Schrumpfung, ngmlich 
eine Drchung Um seine Achse. 
Wenn man die Basis des 
Herzens unter Fortlassung 
aller anderen Einriehtungen 
yon kranial betrachtet, wird 
dcutlieh, dal~ die Anlage der 
Aorta den weitcsten Weg 
zurfickzulegen hat (Abb. 8). 
Die Aorta muB immer, auch 
normalerweise, die Ebene der 
gleiehzeitig in Szenc gehenden 
Kammerseheidewand fiber- 
reiten. Es ist, als ob der vor- 
dere obere Tell des 8eptum 
ventriculorum den rcehten 
Umfang der Aortenzwiebel 
gleiehsam mit einer gewissen 
Anstrengung umgriffen hs 
Tats/~chlich wird das in dieser 
Gegcnd gelegene physiologi- 
sche Foramen interventrieu- 
lare erst etwa am 60. Tage 
geschlossen, wghrend der 
Bulbus seine definitive Posi- 
tion bereits am 34. Tage er- 
reicht hatte. 

Wird dieses Ziel nicht 
erreicht, resultiert eine mehr 
oder weniger groge Liicke 

vanfral 

2~bb. 8. Sehematisehe Darste l lung der , ,vektoriel len Bulbus- 
d rehung" .  Darstel lun~ des Ko n tu r s  der K a m m e r b a s i s  eines 
embryona len  t te rzens  zwisehem dem 23. u n d  34. Entwiek-  
lungstage un te r  Augerach t lassung  alles fiir die Erk l~rung  
Unwesent l ichen.  Ein-  u n d  Auss t r6mungs t r i ch te r  m a r k i e r t  
durch  -~//i (Mitralost ium) u n d  Yri  (Tricuspidalost ium) einer- 
seits sowie Ao  (Aorta)  u n d  P u  (Pulmonalis)  anderersei ts .  
S . i . v .  Sep tum in te rvent r icu la re .  A n d e u t u n g  des Bewegungs-  
ablaufes du tch  Pfe i lmarkierung.  Der Auss t r6mungs te i l  der 
Herzschleife s teht  zun~chst  neben, d. h. f rontal ;  er wan d e r t  
soda lm ven t ra lw~r t s ;  er s teht  schlieglich vor dem Einstr6-  
m~ngs te iL  Die Anlage der Aor ta ,  kennt l ich a m  prospek t iv  
e inge t ragenen  Ost ium Ao, ha t  den wei tes ten  ~Vanderweg 
zurfickzulegen. Sie wi rd  yon S . i . v .  m i t  , ,einiger Anstren-  
g u n g " u m g r i H e n .  Die S t6 rungde r  vektoriel len Bulbusdrehung 

ffihrt z u m  Sy~drom tier , , re i tenden Gef~Be" 

der Kammerscheidewand. Die Persistenz der Verh~ltnisse der Embryonalent- 
wieklung vor dem 60. [rage (Abb. 9) 1s das bekannte Syndrom der ,,reitenden 
Gef~ge" (Eiscnmengcr-Komplex, Fallotsche Tetrade, Taussig-Bing-Syndrom, 
vielleicht eine Transposition yon Aorta und Pulmonalis, wenn es hoch kommt, 
d .h .  die St6rung schr friihzeitig zustande gekommen war, sogar eine totale 
Dextroposition yon Aorta und Pulmonalis mit Ursprung beider ausschlieBlich 
aus dem rechten Ventrikel) entstehen. Uber Einzelheiten dieses Geschehens 
habe ich frfiher (1955) beriehtet. Wird aber das Ziel erreicht (Abb. 10), so 
erkennt man auf dem Frontalschnittpr/~parat durch die Herz-Lungenanlage 
eines menschlichen t(eimlings ]enseits des 60. Entwicklungstages bereits sehr 
genau die Nahtstelle zwischen membran6sem Bulbus- und muskul/~rem Kammer- 
septum. Dies ist tatsiichlich t in ,,Locus minoris". Er  ist nicht nur der Schau- 
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platz best immter  normaler oder abnormaler Vorg~tnge der Morphogenese, sondern 
naturgem~B aueh Pradilektionsstelle sekund~r entstandener Durehbrechungs- 

Abb.  9. F r o n t a l s c h n i t t  d u r c h  e inen  mensch l i chen  K e i m l i n g  y o n  25 m m  grbBter  L g n g e  (Pa tho log i sches  
I n s t i t u t  Univ .  Kiel ,  ENr .  3589/58). F i x i e r u n g  Formol ,  P a r a f f i n ,  3500 Sctmi t te ,  S c h n i t t d i c k e  5~ ,  
F ~ r b u n g  Go ldne r -T r i ch rom.  In  B i ldmi t t e  die An lage  des Herzens ,  oben  e p i t h e l t r a g e n d e r  Quel'- 
s c h n i t t  (Vordera rm) ,  l inks  u n d  r e c h t s  die Se i t enp la t t en .  d B  dis ta le  Butbuswii ]s te ,  ~gB p r o x i m a l e  
Bulbuswfi l s te ,  T r . a . c .  T r u n c u s  a r t e r iosus  c o m m u n i s .  Das  F o r a m e n  i n t e r v e n t r i c u l a r e  i s t  n o c h  n i c h t  
geschlossen.  Der  K e l m l i n g  b e f i n d e t  s ich  vor dem 60. E n t w i c k l u n g s t a g e .  P h o t o g r a m m ,  Vergr .  1 :20 

defekte. Sollte die Aorta ihre Position nicht ganz erreiehen (leichter Grad der 
Dextroposition) oder aber: sollte ihre Wanderung fiber das Ziel hinausffihren - -  
in beiden F/fllen mfissen an der Nahtlinie Verwerfungen entstehen. Sie mi~ssen, 
es kann nieht anders sein, als Ringleiste in Erseheinung treten. Sie erf/~hrt im 
Laufe des Lebens sekund/~re Vergnderungen, sei es dutch funktionelle Belastung, 
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sei es durch entzfindliche Prozesse. Im Gegensatz zu den Aortenklappen neigt 
die Leiste nieht zur Verkalkung. Ihrer Herkunft naeh besteht sie aus dem 
Gewebe der Bulbuswandung, den Bausteinen der Pars membrana.eea und dem 
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ventralen Ohrkanalendokardkissen. Danach ist es kein Wunder, dab die plasti- 
sehe Kraft des Blutstromes eine histologisehe Differenzierung nieht un/~hnlieh den 
aus den distalen Bulbu sw/ilsten hervorgegangenen Tasehenklappen zustande bringt. 

Ieh habe die Genes~ dieser Conusstenose hineingestellt in den Ablauf des 
Gesehehens der vektoriellen Bulbusdrehung. Ieh bin mir der Tatsaehe bewugt,  
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dal~ es n ieh t  ungefghrlieh ist, eine Vielzahl yon  Erseheinungen genetiseh fiber 
einen Leisten zu schlagen. Dort  aber, wo sieh der Ablauf  der En twick lung  gut  
verfolgen u n d  wo sich zeigen lgBt, wie aus jeder Stufe der gestSrten Ontogenie 
ein typischer  Fehler werden lcann, ware es gezwungen, die so stereotype Ring- 
leistenstenose anders zu erklgren. Das Neue an unserer  Auffassung gegen/iber 
allen anderen Erklgrungsversuchen ist, dag ieh diese Conusstenose der Aorta  
als den t terzfehlern  mi t  Ventr ikelseptumdefekt  u n d  re i tenden Gef/~Ben, den 

Transposi t ionen u n d  Dextroposi t ionen als ihrem inneren  Wesen naeh nahe ver- 
wandt  bezeichnen mSehte. 

Als Ursache einer StSrung im Ablauf der vektorie]len Bulbusdrehung kommt a]]es in 
Frage, das geeignet ist, in das Wachstum des Myoepikardmantels der Herzseh]eife einzu- 
greifen. Es kann sieh sowohl um Stoffwechselalterationen a]s Virusinfektionen als aueh um 
meehanisehe gindernisse seitens der Naehbarschaft [mangelnde Involution des ventralen 
Ohrkanalkissens (StIA~E~), EntwicklungsstSrung yon Leber und Milz (Ivl~MARK)] handeln. - -  
Unsere Auffassung yon der Pathogenese der ,,subaortie stenosis" steht der Deutung yon 
KEIW~ nahe; sie ist nicht mit ihr identisch." KEIT~ l~Bt die Ringleiste durch l%iickbildungs- 
hemmung entstehen, wit denken an einen besonderen pathologisehen ,,Ictus". KEIWJ~ hat 
sieher recht, wenn er die pulmonale Conuseingangsstenose (die Infundibulumstenose seiner 
Terminologie) mit der linksventrikul~ren l~ingleistenstenose des Aorteneonus als hoclo- 
genetisch ,,gleiehwertig" eraehtet. Dariiber hinaus darf man sagen, dab die rechtskammerige 
Ventrikulobulbargrenze dureh Crista supraventricularis und Trabeeula septomarginalis 
(TANDLER), die ]inkskammerige dureh die Crista saliens repr/~sentiert wird. Beide - -  die 
rechts- und linkskammerige Grenzleiste - -  sind homologe Einrichtungen. Der Unterschied 
ist aber der, dab die reehtsventrikul~re immer vorhanden, die linksventrikul/~re nnr unter 
pathologisehen Verh~ltnissen deutlich ist. W~re, wie K~ITH es will, die Crista saliens Folge 
und Ausdruck einer mangelhaften physiologischen Involution, miiBte sie h~ufiger gefunden 
werden. Zwar stimme ieh STEg~]3EUG zu - -  er beruft sieh anf I~I~BERW -- ,  dab man auf der  
linken Seite der Kammerscheidewand nicht ganz selten an der Grenze zwisehen h~utig- 
membranSsem und muskul/~rem Septumant~fl eine feine Linie einer mehr oder weniger 
deutlichen endokardia]en Verdickung erkennen kann. Eine ,,Leiste" liegt aber nicht vor. 
Ich kann reich aueh nicht entschlieBen, die gelegentlieh erkennbaren Re]ieflinien der Pars 
membranacea als ]4quivalent der Crista saliens in Anspruch zu nehmen. Die Pars membranacea 
ist heterogener Herkunft (ODG~RS) und histo]ogisch wenig einheitlicb (B~RwOLINI). F~illt es 
demnach schwer, die ortho]ogischen Rudimente einer linksseitigen Ventrikulobulbargrenze 
an Kammerscheidewand und Pars membranaeea zu erkennen, so ist dies vollends im Bereiche 
der dorsalen und linksseitig lateralen Conusgrenze, also auf der aortalen Seite des ventralen 
Mitralsegels unmSglieh. - -  Es erseheint daher nieht ganz fiberzeugend, eine so folgenschwere 
Fehlbildung wie die zuweflen bis zu 1 cm in die Conuslichtung vorspringende Crista dureh 
eine VerzSgerung oder Beeintr~ichtigung des ,,letzten Schrittes der l~eifung" zu erkl/~ren. 
Ich mSehte vielmehr annehmen, dab eine eehte ,,pathologische Situation", eine endokardiale 
Verwerfung durch eine mangelhafte oder aber luxurierende Ventromigration des arterie]len 
Sehenkels der tIerzschleife zugrunde ]iegt. AussehlieBlich hierdureh ist es plausibel, dab die 
Ventrikelseite des Aortensegels der Mitralis eine Crista saliens zeigen ka~m. - -  Unter einer 
,,Verwerfung" des endokardialen Gewebes verstehe ieh eine Inhomogenit~t. Sie entsteht 
dann, wenn die Zusammenfiigung yon Bulbotrunkus einerseits nnd Kammeranlage anderer- 
seits nicht in idealer Weise erfo]gte. DaB sich die Leiste fiber die linke Seite der Kammer- 
seheidewand, den Winkel zwischen Aorta und Mitralis (r6gion mitroaortique) auf das 
ventrale Mitralsegel fortsetzen kann, ist deshalb verst~ndlieh, well in diesen Bereieh ohnehin 
mehrere Bausteine eingreifen: 1. Die Pars membranaeea wird zusammengesetzt aus den 
proximalen Bulbuswiilsten A und B, dem Septum bu]bi, Anteilen des muskul~ren Septum 
ventriculorum sowie des dureh die Faltung der Herzsehleife entstehenden Bulboaurieular- 
spornes. 2. Der innerste septMe Winkel zwisehen dorsalem Umfang des Aorteneonus und 
ventralem Segel der Mitralis besteht aus l~esten des ventralen Ohrkanalkissens und ebenfalls 
dem Bulboaurieularsporne. 3. Das Aortensegel der Mitralis aber besteht aus mindestens 
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2Teilendok~rdkissen, deren Verschmelzungsebene yon mir abgebildet wurde (1952~) 1. 
Genau dieser Linie entspricht der Verlauf der Crist~ saliens, inso[ern sie auf dem ventralen 
Mitralsegel etabliert ist. 

Aber auch sonst kann die Koinzidenz~ yon Entwicklungsst6rungen der Bulbotruncus- 
und der Artrioventrikularregion Ms erwiesen gelten (S~A~R 1949, 1951, 1954; DO~R 
1952b; IVEMARK 1955). 

Die l%ingleistenstenose des Aortenconus entsteht nach meiner Meinung durch 
~hnliche Vorg~tnge wie eine Pulmonalstenose (etwa im Rahmen der Fallotschen 
Tetrade), wie Eisenmenger-Komplex, Taussig-Bing-Syndrom, wie eine arterielle 
Transposition oder eine totale Dextroposition. Es liegt ein Vorgang zugrunde, 
der letzten Endes kausal in der Tatsache verankert ist, dab die Iterzschleife der 
Wirbeltiere naeh rechts gewendet ist. Um eine komplette Zweiteilung des Wirbel- 
tierherzens zu rea]isieren, bedarf es nicht nur einer Septation (im konventionellen 
Sinne), sondern zuerst einer Materialbewegung, d. h. einer Sehwenkung des einen 
Schleifenschenkels und einer Drehung um dessen Rohraehse, damit eine morpho- 
logisehe Koordination funktionell zusammengeh6riger Teile erfolgen kann (An- 
schluB des Teiles des Truneus arteriosus primitivus, aus dem die Aorta hervor- 
gehen wird, an den dureh das primitive Ostium atrioventrieulare sinistrum 
geleiteten Pulmonalvenenstromfaden). W/~re die Phylogenie des Herzens einen 
anderen Weg gegangen, wfirde die Abfaltung des Herzrohres keine Reehts- 
sondern eine Linksschleife iormieren, mfiBte die vektorielle Bulbusdrehung von 
links nach ventral erfolgen. Die dem Aortenconus entsprechende Einriehtung 
w/~re dann nieht im linken sondern im rechten Ventrikel gelegen. Derartdges 
dfirfte vorkommen (Aortenconusstenose bei Situs inversus), ich kenne aber vor- 
l~ufig kein Beispiel. 

So richtig es ist, daB, worauf SCttOE~MACKERS und ADEBAHR einerseits, 
M~ESSES andererseits hinweisen, seknndgre Durchbreehungsdefekte mit kon- 
sekutivem Umbau das Bild eines Eisenmenger-Komplexes oder einer Tetrade 
de Fallot erzeugen (,,phgnokopieren") k6nnen, so haben doch diese Vorkomm- 
nisse mit den in der Phylogenie des Wirbeltierherzens verankerten Asymmetrien 
primar ~ichts zu tun. Die Reihe der durch das morphologisehe Syndrom der 
gest6rten vektoriellen Bulbusdrehung charakterisierbaren konnatalen Vitien 
tr/igt das Signum einer in die Architektur des S~ugerherzens tie/er greifenden 
Asymmetrisierung s. 

Die morphologische Interpretation der Befunde bedurf noch folgender Ergiinzungen: 
Der kritische Leser wird seheinb~r mit Recht anl~Slieh der Homologisierung der Crists 
supraventricularis und der Crist~ saliens einwenden, d ~  erstere muskulgrer, letztere fibr6ser 
Natur sei. Er wird d~her geneigt sein, die Berechtigung unseres Vergleiches zu bezweifein. 
Tatsgchlieh ist es so, dab der Bulbus des Herzens grunds~tzlieh musknl~r gebaut ist. Der 
Bulbus als Kiemenpumpe in stammesgeschiehtlicher Sicht verliert niem~ls seine Kontur- 
f~serausst~ttung vollstgndig. Die Konturfasern aber gehen des sarkoplasmstiseh-fibrillgren 
Ch~rakters h~ufig und an vielen Stellen des tterzens (Sehnenfgden, Cuspidalklappen) ver- 
lustig. Im linken Ventrikel finde~ sich ohnehin nur ein Meiner Anteil des primer nicht 
septierten Bulbus. Es h~ngt dies mit der mehrf~ch erSrterten Reehts-Links-Wanderung des 
arteriellen Schleifensehenkels zus~mmen. Der reehtsk~mmerige Bulbus~nteil bleibt vet- 

Do~R, W. : Mschr. Xinderheilk. 100, 110 (Abb. 7L) 
Ieh babe diese Probleme in einem Beitrage zu Band IX der 4. Auflage des ttandbuches 

der inneren Medizin (Berlin-G6ttingen-I-[eidelberg: Springer-Verl~g) bereits ira Herbst 1954 
ausfiihrlieh behandelt. 
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gleichswcise fibermachtig erhalten. Dies ist auch ffir den seitendifferenten Ablauf der 
Kammerkontraktion wesentlich (B~A~)T 1953). Es ist danach cigentlich selbstverstandlich, 
dab der rechtsscitige Bulbusanteil (Conus pulmonalis) reich, der linksseitige arm an Muskel- 
fasern ist. Ob die Crista sa]iens tats~chlich als g~nzlich frei yon Muskelfasern gclten kann, 
bedarf der Prfifung. Derzcit verffigt nicmand fiber eine ausreichende Erfahrung. Der unter- 
schiedlichc fcingewebliche Bau der rcchts- und linkskammerigen Ventrikulobulbargrcnze 
(der Cristae links und rechts) kann also nicht gegen unsere entwick]ungsgesehichtliche 
Deutung der Conusringleistc angeffihrt wcrdcn. - -  In diese Uberlegungen spielt bewu]~t 
oder unbewuBt immer wieder die Frage, ob nicht doch die Conusringlciste, vielleicht gemein- 
sam mit einer fibr5s-zuckergui3artigen Tapete der iibrigen Conuswandung, entzi~ndlicher 
Genese sein kSnnte. Man muB sich zwei Tatsachen vergegenwi~rtigen: 1. Es gibt fetal-cndo- 
karditische, diaphragma- und zeltdachf5rmige, valvul&re Stenosen an Pu]monalis und 
Aorta ohne Conusringleistc. Trotz der hochgradigen Vcrengcrung etwa des Pu]monal- 
ostium (KAnt) existieren kcine den linksventrikul~ren Bourrelets vergleichbare rechts- 
kammerige Befunde. 2. Es gibt abcr auch klassisch ausgepragte Cristac salientes bei v6llig 
oder nahezu vollst~ndig unverschrten Aortenklappen (LINDMAN, ]:)ORMANNS). ]:)as Vorkom- 
men einer ~ingleiste yon charakteristischem Aussehen an anatomisch dcfinierter Stelle, und 
zwar mit und ohne konkomitierende Entziindung, beweist cine gcwisse Se]bst~ndigkeit um 
nicht zu sagen Unabh~ngigkeit des Befundes yon cntzfindlichen Prozesscn. So ist die scharfe 
Formulierung STV.~B~GS ,,Die Annahme einer fetalen Endokarditis, deren Lokalisation 
gerade an dieser Stc]lc nicht versti~ndlich ware, erscheint mir v5]lig entbchr]ich" gut vcr- 
st~ndlich. Auch die Vergcse]lschaftung dcr Conusringleisten mit anderen MiBbildungcn 
spricht ffir die Besonderhcit des konstitutione]len Bodens. 

Auch die Simplifizierung dcr Befunde, die einfache Einreihung dcr Cristae in  die grS~erc 
Familie der Zahn-B5hmigschcn Insuffizienzzcichen, ist nicht bcrechtigt: Die Zahnschen 
Ha]bmondlcisten auf der linkcn Scite des Septum ventriculorum schen mikroskopisch anders 
aus, ]icgen im Verlaufe der Verbindungslinie zwischen rechter Aortenklappe und Hcrzspitze, 
zcigen histologisch ein anderes, an eine schrag yon obcn in das Septum hcrzspitzenw~rts 
geschlagene, nicht sehr tiefreichende Kerbe erinnerndes Bild und entstehen wohl doch auch 
unter anderen h~modynamischen Voraussetzungen. Dessen ungeachtet steht die ]:)ifferenzie- 
rung dcr Cristae deutlich unter ,,funktionellen" Bedingungen. Aber vor einer Identifizierung 
der Zahnschen mit den Aortenconusleisten sollte man sich hfiten. 

SchlieBlieh sei der Vollst~indiglceit halber darauf hingewiescn, dal3 es etwa 12 Beob- 
aehtungen auch supravalvul~rer intraaortaler Leisten und Spangen gibt (C~Eu, FIEs~ und 
HAT~M~ 1957; ]:)~ZE und V n ~ v ~  1958). Selbst diese sollen nicht, jedenfalls nicht 
nur, entziindlicher Genese sein. Sie kommen neben und aul~erha]b yon Klappenanomalien, 
entzfindliehen Klappenverwachsungen, fibrSsen Aortenwandverdickungen, in 3 Fi~]len kombi- 
nicrt mit mehr als eincr Herzmi~bfldung, in einer Beobachtung mit blindsackf5rmigcm Ver- 
schluB der Lendenaorta vor. Genetische Beziehungen zum Marfan-Syndrom werden erwogen. 

Allgemeine Charakteristik der Ringleistenstenose des Aortenconus 

Die Ringleistenstenose ist  klini~ch nich t  zu t r cnnen  yon den fibrigen F o r m e n  
der inf ravalvul~rcn  Aortenconusstenosen.  Auch ihre Abgrenzung yon den  
Ost iumstenosen u n d  den se]tenen Beobachtungen  supravalvu]i~rer Verengerung 
ist in  vivo k a u m  m6glich. Am meisten auff~llig sei ein systolisehes Ger~usch und  
ein durchdr ingender  Ton (,,thrill") am linker~ Sterna l rand  ira 2. u n d  3. In ter-  
eostalraum. Trotzdem ist ihre K e n n t n i s  prakt iseh wiehtig: Sic ist wahrschein- 
lieh genauso h~ufig wie die reine Ostiumstenose. Exak te  Zahlenangaben  sind 
z. Z. noch n ieht  zu erlangen. 

Naeh CAMPBELL u n d  KAUNTZE (1952) maeh t  die konnata le  Aortenstenose,  
die die Autoren  mi t  der subaor ta len Conusstenose einigermal~en (im R a h m e n  
ihrer Berechnungen)  gleiehsetzen, etwa 2% (!) aller angeborenen Herzfehler aus. 
ABBOTT (1936) l and  in ihrer Sammlung  yon  1000 Fiillen konna ta le r  Vit ien aller 
Art  18 Aorteneonus-  (darunter  12 -ringleisten-), 11 -ostium- und  105 -isthmus- 
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stenosen. WmL~SWOaT~ meint, dab bis 1937 36 F/file subaortaler Stenosen 
beschrieben worden seien. MASO~ und HUNTER (1942) dagegen glauben, eincn 
eigenen einsehlggigen Fall als den 31. des Weltschrifttums ansprechen zu m/issen. 
YOUNG (1944) zghlt 32, Dow~ISG (1956) 37 Fglle. 9real war die Diagnose yon 
Geburt,  16real yore 1. Lebensjahre an bekannt. WALS~ (zit. nach EDWARDS, 
1953) hat  unter mehr als 1000O Sektionen des Massachusetts-General-Hospital 
(Boston) keinen einzigen Fall, GRUEXWALD (1947) in 7 Jahren im Mount-Sinai- 
Hospital  (New York) 6 Fglle beobachtet  1. Die Mayo-Clinic dagegen verffigt, 
freilich in einer ertesenen Sammlung yon 212 Pr/iparaten h6hergradiger Herz- 
Gef/~gmiBbfldungen (EDWARDS 1953), fiber 6 gut durchgearbeitete Beobaehtungen. 

Es ist sehr schwierig, sich ein reehtes Bfld davon zu machen, in wieviel F~llen 
unsere ConusringMste mit  h6hergradigen valvul~ren Ver~nderungen vergesell- 
schaftet, yon diesen fiberlagert, jedenfalls doch vorhanden, dana freilich nieht 
gen/igend beachtet,  geschweige denn als diagnostisches Merkmal erkannt  worden 
war. Die Bcschreibungen sind vielfaeh in Unkenntnis der genetischen Zusammen- 
h~nge ungenan. 

Wenn man dies alles berfieksiehtigt, darf man sagen, dab bis heute alles in 
allem kaum mehr als 100 F/ille infravalvulgrer Conusringleistenstenosen der Aorta 
mitgeteilt worden sin& Ieh bin aber der Meinung, dab diese praktiseh bedeutsame 
Stenose um so h~ufiger diagnostiziert werden wird, je mehr an sic gedaeht wird. 

Die Aortenstenosen schleehthin haben ihren H~ufigkeitsgipfel im 6. und 
7. Lebensjahrzehnt (KuMPE und BEA~ 1948). Bei den Stenosen dieser Lebens- 
spanne handelt es sieh ziemlieh regelm/~13ig um valvul/~re Kalks tenosen.  Stenosen 
der 1. Lebensdekade sind so gut wie aussehlieBlich vatvut~re entzfindliehe, aueh 
fetal-endokarditisehe Ostinmstenosen. Die Aortenstenosen aber, die im 2. bis 
4. Lebensjahrzehnt klinisch und pathologiseh-anatomiseh zur Beobachtung kom- 
men, sind hochgradig verd/~chtig auf das Vorliegen unserer C0nusringleiste. 

W/~hrend die Aortenstenosen des 4.--7.  Lebensjahrzehntes entweder /~tio- 
logisehe Beziehungen zu gheumatismus,  bakterieller Endokarditis oder zur 
Arteriosklerose besitzen, gibt es, wie GALLAVARDIN sehon 1936 betonte, eine 
Aortenstenose der 2. 4. Dekade ,,auBerhalb des Rheumatismus".  80% dieser 
Kranken seien m/~nnliehen Gesehleehtes. gon  den 50 F~Lllen GALLAVARDINS war 
kein Pat ient  mehr als 50 Jahre alt. Aueb in Yov~Gs Fgllen war die Rheuma- 
anamnese leer. In  diese Gruppe gehSrt unsere Conusstenose. 

Die Ringleistenstenose ist naeh Ms DVRA~D, GVlLLEMOT und HEIM 
DE BALSAC (1952) in 20 % der F/~lle yon sekund~r entztindliehen Prozessen fiber- 
lagert. Ich halte diese Zahl ffir wesentlieh zu klein. Mit der Sorgfalt der anatomi- 
sehen Untersuehung dfirfte der Naehweis entz/indlicher Reaktionen (oder Resi- 
duen) sehr s tark ansteigen. Die Aortenconusstenose isl besonders aus 2 Gri~nden 
iiberaus ernst zu nehmen: Es besteht 1. die Gefahr des Angehens einer bal~teriellen 
In /ek t ion  (YouNG 1944, TAussm 1947, KUMPE und BEA~ 1948, CAMPBELL und 
KAU~TZ~ 1953), 2. die Gefahr des pldtzlichen Herztodes, wahrscheinlieh durch 
Coronarinsuffizienz, vielfach scheinbar aus heiterem Himmel. 

Viele Conusstenosen bleiben lange unbemerkt, manche verraten sich durch Vergesell- 
schaftung mit anderen Vitien. ]gin MigverhMtnis zwischen einem ,,small shunt" und einer 
m/~chtigen Linkshypertrophie sollte immer an eine Stenose im weiteren Bereiche des Aorten- 
ostium denken ]assen (MARK, J~COBgE~ und YOUNG 1958). 

1 Ich habe Zweifel, dal3 die Falle 1, 3, 4 und 6 yon GnUENWALD hierher geh6ren. 
Virchows Arch. path. Anat., Bd. 332 9 
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Die klinisch-anatomische Zusammenstellung yon Dow~ING (1956) zeigt Ms haufigste 
Kombinationen Zweiklappigkeit, Isthmusstenose der Aorga, Ductus arteriosus apertus, 
offenes Foramen ovale. 

Die Ringleistenstenose des Aortenconus ist ein dankbares Objekt einer chirurgi- 
schen Intervention. Der Chirurg muB dazu gebracht werden, an die mSgliche 
Existenz der Crista saliens zu denken, nicht nur die Aortenklappen zu ,,sprengen", 
sondern die allenfalls vorhandene Leiste auf der Seite des Ansatzes am Septum 
ventrieulorum abzutragen. Nur dann kommt es zu einem mindestens tempor~ren 
Erfolg, nur dann zu besserer Sauerstoffversorgung des Myokard. 

Zusammenfassung 
I)ie wichtigste Form der Aortenconusstenose ist durch eine wenige Millimeter 

his 2 cm under dem Ansatzrande der Aortenklappen gelegene, bis zu etwa 1 cm 
in die Conuslichtung vorspringende Leiste ausgezeichnet. Sie liegt entweder auf 
der linken Scite der Kammerscheidewand, etwa an der Grenze zwischen h/iutigem 
und muskul/~rem Septum, oder umgreift zirkul/~r einen grSgeren Tell des Conus. 
Sie licgt dann auch auf der Ventrikelseite des Aortensegels der Mitralklappe. 
Die infravalvul/~re Conusringbinde wird am besten ,,Crista saliens" genannt. 
Sie ist aufgebaut aus kollagenem Bindcgewebe, elastischen Fasern, tcilweise 
hyalinisiert, in vielen Fs entziindlich alteriert. Die Leiste ist nich~ verkalkt. 
J0ic t~ingleistenstencse des Aortenconus I~ann mit einer valvul~ren Ostiumstenose, 
mit  Anomalien der Klappenanzahl, ]sthmusstenose, offenem Ductus arteriosus 
und anderen Shuntbildungen kombiniert auftreten. Die Crista saliens ist ein 
entwicklungsgeschichtliches Pendant zur Crista supraventricularis des rechten 
Vcntrikels. Sie entsteht  dysontogenetiseh. Die Crista saliens entsteht auf dem 
Baden sog. Endokardverwerfungen infolge eincr St6rung dcr ,,vektoriellcn Bulbus- 
drehung ~ Ist  das AusmaB derselben nicht roll  erreicht worden oder aber: 
sehiegt der Butbus cordis fiber des orthologisehe Ziel seiner topischen Destina- 
tion hinaus, mfissen Inhomogenitgten der Nahtstellen, also Randwulstbildungen 
der Ventrikular-Bulbar-Grenze entstehen. Auf diesem Boden w/~chst die Leiste. 
Ihre Kenntnis ist wiehtig. Alle A0rtenstenosen, deren Tr/~ger im 2.--4. Lebens- 
jahrzchnt stehen, sind auf Vorliegen der Conusbfldung verdi~chtig. Die Gefahr 
des plStzlichen tIerztodes oder der bakteriellen Endokarditis ist grog. Die 
ehirurgische Korrektur  einer Aortenstenose hat nur dann Erfolg, wenn auger 
einer Sprengung valvul/~rer Verwachsungen an die Crista saliens gedaeht und 
diese so gut als mSgiich vom Septum ventrieulorum reseziert wird. 

Die Conusringleistenstenose der Aorta als Folge einer St6rung der vektoriellen 
Bulbusdrehung ist genetiseh ein naher Verwandter der tterzfehler mit reitenden 
Gefi~gen, mit Dextroposititon oder Transposition. 

Summary 
The most important  type of subaortic stenosis is characterized by a crest 

which originates a few rams. to 2 cms. beneath the aortic valve and which 
protrudes into the lumen of the conus. This crest is located either on the left side 
of the intcrventricular septum, about on the line b.etween the membranous and 
the muscular portion, or encircles a larger part  of the conus, extending to the 
ventrieular side of the ventral cusp of the mitral valve. I t  is suggested to call 
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this subva lvu la r  conus b a n d  the "crist~ saliens". I t  consists of collagenous 

connective tissue, elastic fibers, and  is par t ia l ly  hyalinizcd.  I n  m a n y  ins tances  
i t  shows i n f l ammato ry  changes, does no t  however, become calcified. I t  m a y  be 
combined with an aortic va lvula r  stenosis, with an  abnormal  n u m b e r  of cusps, 
or with coarctat ion of the aorta,  pers is tent  ductus  arteriosus and  other shunts .  

The "crista saliens" represents the embryological  counterpar t  of the crista 
supraventr icular is  of the r ight  ventricle.  I t  develops by  dysontogenesis;  t ha t  is, 
f rom an  endocardial  dis tor t ion produced by  a d is turbance  of the spiral torsion 
of the bulbus  and  t runcus  ( ,vektoriel le  Bulbusdrehung") .  If  the full ex ten t  of 
this ro ta t ion  fails to occur, or if the torsion of the cardiac bu lbus  exceeds the 
l imi t  of its dest ined position, a ridge mus t  develop at  the bu lbovent r icu la r  margin.  
I t  is from such a ridge t ha t  the crest arises. A knowledge of i t  is impor tan t ,  since 
all pa t ien ts  with aortic stenosis be tween the ages of twen ty  to for ty  years have 
most  p robab ly  the stenosis because of the subva lvu la r  conus crest. The danger  
of sudden hear t  failure or of a bacter ial  endocardi t is  is always great. Surgical 
correction of an aortic stenosis is successful only  if, besides rup tu r ing  the va lvula r  
adhesions, the "crista sa]iens" is resected as completely as possible. 

The subaort ie  stenosis caused by  a circular conus crest, the consequence of 
a d is turbance  in  vectorial  ro ta t ion  of the conotruncus,  is genet ical ly closely 
related to the congenital  hear t  diseases with overriding vessels above a vent r icu lar  
septal  defect, with dextroposi t ion or major  vessel t ransposi t ion.  
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