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Das Verhalten der Rudimente der linken oberen Hohlvene 
bei einem Fall yon eongenitalem Pericarddefekt 

Von 

G. M. SALZER 

Mit 3 Textabbildungen * 

(Eingegangen am 6. Mai 1959) 

Angeborene Defektb i ldungen des Herzbeutels  sind, obwohl sie eine grofte 
l%arit~t d~rste]len, seit ]~ngem bekannt .  RUSBY u n d  SELLORS haben  aus der 
Li te ra tur  bis 1945 etwa 80 derart ige F~lle zusammenget ragen  und  SHA~I~OFF 
beriehtete 1951 fiber eine weitere solche Mil~bildung. I n  der fiberwiegenden 
Mehrzah] der F~]le f inder sieh der Pericarddefekt  auI der l inken  Seite und  k a n n  

sehr verschiedene Ausdehnungen  zeigen. 

So liegt sehr h~ufig (naeh MOORE in 59,5% der F~lle) das Herz zusammen mit der linken 
Lunge in einer gemeinsamen PleuroperieardialhShle und eine starker oder sehw~eher aus- 
gebildete Serosaf~lte, die, racist yore Zwerchfell aufsteigend, den rechten Vorhof yon ventral 
umkreist, um in der Gegend der groften Gef~fte an tier Herzbasis zu enden, stellt das Rudi- 
ment der linken Plcuropericardmcmbran d~r. In andercn F~]len (21,4%) weist der Herz- 
beutel, der das Herz in normaler Weise umschlieftt, vor dem Hilus der linken Lunge eine 
verschieden grofte ()ffnung auf, durch die der ]inke Pleuraraum mit der PericardhShle kom- 
muniziert. Es sind dies die beiden Extreme, zwischen denen, wie M. PLAUT fordert, theore- 
tisch alle Uberg~nge zu linden sein miiftten und z.T. aueh schon gefunden worden sind. 
Rechtsseitig liegende Defekte des Herzbeutels gehSren zu den ~u~ersten Seltenheiten (RIs~L, 
GI~VBEI~). A]s formale Genese soleher Herzbeutelmiftbildungen wird ganz ~llgemein ein 
Offenbleiben der in friihen Embryonalstadien bestehenden pleuroperieardialen Verbindung 
angesehen, allerdings ohne daft bisher entsprechendes Beweismaterial beigebraeht worden 
w~re. Die causale Genese hingegen ist noch vSllig ungekl~rt. PER~A versucht das iiber- 
wiegend linksseitige Auftreten der Defekte mit vorzeitigen Riiekbildungsvorg~ngen an der 
Vena cava cram sin. zu erkl~ren. Diese Anschauung ist nieht unwidersprochen geblieben, 
doeh neigen Autoren neuerer Arbeiten dazu, sich dem Pernasehen Erkl~rungsversueh an- 
zuschlieften; wird doeh versehiedentlich in der embryologischen Literatur den Ductus Cuvieri, 
aus denen z.T. die obcren Hohlvenen entstehen, eine aktive Rolle beim AbschluI~ der pleuro- 
pericardialen Verbindung zugesehrieben. Dal3 diese aktive Mithilfe zu Unreeht angenommen 
wurde und tats~ehlieh nicht besteht, habe ich kiirzlieh in einer Arbeit, die sieh mit eben diesen 
Entwicklungsvorg&ngen bef~ftt, nachgewiesen. Es ist aber dennoch fibcrrasehend, festzu- 
stellen, daft bisher weder der Vena obliqua atrii sin. MA~S~ALL, die ja als rudiment~rcr Rest 
des linken Ductus Cuvieri zu werten ist, noeh der Plica venae eavae cram sin. und deren 
Verhalten zu dem Herzbeuteldefekt grSftere Aufmerksamkeit gesehenkt wurde. 

Der bier zu besehreibende Fal l  ist zum S tud ium dieser Verh~ltnisse und  fiir 
e inen Vergleieh mi t  en tsprechenden Embryona l s t ad i en  insofern besonders ge- 
eignet, als der aufgefundene Defekt rel~tiv klein ist n n d  dami t  Lageversehie- 
bungen  die mi t  der Defektb i ldung in Zus~mmenhang  s tehen u n d  einen Ver- 
gleieh mi t  den normalen  Verh~tltnissen sehr erschweren wfirden, n ieh t  in  grS[~erem 
~ e  e ingetre ten sind. 

�9 Fiir die meisterhaftc Ausfiihrung der Abbildungen bin ich I-Ierrn L. SeH~O~, Wien, zu 
herzliehem Dank verpflichtet. 
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Anlgglieh der Pr/~I0aration eines 35 cm langen, nahezu reifen Fetus mit  Aneneephalie 
und Raehischisis totalis, finder sich bei ErSffnung der BrusthShle im Herzbeutel eine, vor 
dem Hilus der l inken Lunge gelegene, 22 : ]2  mm in den Durchmessern betragende t)ffnung, 
dureh die die PerieardhShle mit  dem linken Pleuraraum kommunizier t  und  dureh die das 
linke Herzohr in die PleurahShle hineinragt  (Abb. 1). Die 0f fnung wird dureh einen scharfen, 
in seiner ganzen Ausdehnung gla t ten und yon Serosa fiberkleideten Per ieardrand begrenzt. 
Dieser enbspringt caudal am linken Lungenhilus, in der Gegend der oberen Lungenvene, 
umkreis t  das linke Herzohr yon vorne und lguft nach kranial  zu am linken Ast der Arteria  
pulmonalis aus. Zwischen den beiden Ansatzpunkten  vervollst~ndigt der Lungenhilus die 

Abb. 1. Darstellung des Pericarddefektes yon auBen. I N. phrenicus; 2 V. cava sup.; 3 Arcus aortae; 
4 Ductus arteriosus; 5 Auricnla cordis sin.; 6 Schnittran4 der Plem'a mediastinalis; 7 Diaphr~gma; 

8 Begrenzungsrand des Defektes 

Begrenzung des Defektes. Die Serosa des Pericards geht  im Bereich der Defektbegrenzung 
kontinuierlich in jene der Pleura mediastinalis fiber. I)er Iq. phrenicus sin. verlguft, yon 
den Vasa perieardiacophreniea und  etwas Fettgewebe begleitet, zwischen mediastinaler 
Pleura und  Pericard in dem Begrenzungsrand oberhalb und  vor dem I)efekt vorbei, um etwas 
hinter  der Herzspitze das Zwerchfell zu erreichen. Im iibrigen weist der t terzbeutel  - -  yon 
au•en be t rachte t  - -  keine Besonderheiten auf. Herz und  Lungen befinden sieh in normaler  
Lag< An den groBen GefgBen der Herzbasis fiillt ein gemeinsamer Abgang yon Truncus 
brachiocephalicus und  A. carotis comm. sin. aus dem Arcus aortae auf. 

Um die Herzbeutelverhgltnisse genauer zu studieren, wurde das Pericard unter  Scho- 
hung des Defektes er5ffnet (Abb. 2). Bei der Betrachtung yon innen fgllt sofort auf, dal~ im 
Bereieh des unteren Umfanges der I)efektbegrenzung dieht nebeneinander  zwei Fal ten 
entspringen, die gegen das Herz hinziehen, wghrend der eigentliche Begrenzungsrand, wie 
sehon yon au~en zu sehen war, am Lungenhilus (neben dem Sondenkuopf) inseriert. Die 
untere dieser beiden :Falten (5), deren freier Rand  etwa 2 cm lang ist, erreicht dus Herz 
in der hinteren Kranzfurehe und  endet  im Serosaiiberzug des Sinus coronarius. Der freie 
Rand  dieser Fal te  ist etwas verdiekt und  bei genauer Frgparat ion gelingt es, darin einen 
zarten, bindegewebigen Strang darzus td len:  die Chorda venae cavae cran. sin., die sich im 
herznahen Drit tel  der Falte in die Vena obliqua atri i  sin. MA~S~ALL fortsetzt,  wdche  ihrerseits 
wie gew5hnlich in den Sinus eoronarius einmtinde~. All das berechtig~ uns, diese Fal te  der 
Pliea venae cavae cram sin. des normal  entwiekelten Herzbeu tds  gldehzusetzen. 
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Die zweite, veto Defektbegrenzungsrand e~tspringende Falte (3}, die ganz den Eind~'uek 
macht, als sei sic dessen eigentliehe Fortsetzung, erreicht das Herz im Bereieh des linken 
Vorhofes und verstreieht gegen d~s Herzohr zu. Auf die Bedeut.ung dieser Falte mu8 sparer 
noeh znrtickgekommen werden. 

Id[inter den beiden ~alten 5ffne~ sieh eine ger~umige Perieardt~sehe, in die man mit der 
Sonde 1,5 em tier, bis an den Perieardamschlag an der linken, oberen Lungenvene eiudringen 
kann. Aueh diese Tasehe ffinde~ ihre Entsprechnng, und zwar in dem Reeessus cavoperi- 
eardiacus {FglCK) des normalen Herzbeutels, nur ist sic in unserem ~Mle wesentiieh starker 
~usgepr~g~ als gew6hnlieh. 

Aneh die Mesenteri~lverhgltnisse nnseres Fetus sind beaehtenswert: es besteht ein nahe- 
zu vollst~ndiges Mesenterium commune. Das ist insofern wiehtig festzustellen, ~ls der von 

Abb. 2. Darstelhmg des Peri~rddes yon irmen, ]xach ErSff~ung dos Herzbeutels. I N. ph~ivus; 
2 Auricnl~ eordis sin.; ~ F~lte veto Defektbeg~z~ngsr~n4 zum linken u 4 ]Begrenz~gsra~d 
des Defektes; 5 Falte Yore Defektbeg~.enz~ngsrand zum Su]eus eoroaari~s; 6 Ven~ cava i~f.; Soade 

im Recessus e~voperieardl~cns (FRICK) 

MoG~3~Y besobriebene Fall, dessen Periearddefekt dem unseren v611ig gleieht, ebenfalls 
ein Mesenterium commune au~weist. M c G ~ Y  sprieht den Gedanken aus, duff beide MiB- 
bildungen a ~  eine gemeinsame Ursaehe zuriickzufiihren seien, n~m]ieh auf das Ausbleiben 
der norma]erweise ab]aufenden Verklebung der mesothelialen Obe~lachen, einers~ts im 
Bereieh der pleuroperiea~di~len Verbindung und andererseits an den entsprechenden Peri- 
~onealfl~chen. Diese Ansicht bekommt dadureh noeh gr6i~eres Gewicht, d~i~ zwei der drei, 
yon RiS~L besehriebe~en F&lle, der eine vo]lst&ndig, der undere teilweise, ein ~[esenterium 
commune and einer davon ein doppelseitiges Persistieren der pleuroeardialen Verbindung 
zeigen. u hi~tten aueh irt weiteren F~llen bei genauer Untersuchung &hntiehe Be- 
funde an den Mesentei4en erhoben wexden k6nnen. Jedenfa.lls wird man in Zukunft an die 
M6glichkeit eines Zusammenh~nges der beiden MiBbildungen denken miis~en. 

Versucht m~n, die Verhs die wit ~n dem mifigebildeten Perica~I 
unseres F~lles ~orgefunden haben,  ~uf ein S tad ium der norm~len Entwiekhmg 
zuriiekzufiihren, so b ie ten  sich zwanglos die Herzbeutelverhs yon Keim- 
l ingen yon 9 ,5--10 m m  gr. L. zum Vergleich an. (Es ist hier nieht  m6glieh, die 
Vorgiinge, die zur Ausbi ldung der Perieardh6hle, zum AbschluB der pleuroperi- 
eardi~len Verbindung a n d  zur Entwicklung  des Herzbeutels  ffihren, zu rek~pi- 
tn l ieren;  diesbezfiglieh mnl~ die einschl~gige Li tera tur  zu R~te gezogen werden.) 

I n  Abb. 3 ist ein Aussehni t t  ~us der dorsa,len Perieardw~nd eines 9,6 m m  
l~ngen mensehlichen Keimlings d~rgestellt. Links yon der Tr~che~lanlage a nd  
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medial veto Duetus Cnvieri 6ffnet sieh der linke Canalis pleuroperieardiaeus 
(13) in die PerieardhShle. Die pleuroperieardiale Verbindung befindet sich hier 
gerade in einem Stadium w/ihrend ihres Versehlusses nnd zwar ist dieser eben 
etwa zur H/ilfte abgelaufen. Der Verschlnl3vorgang besteht darin, dog, im cau- 
dalen Bereieh der pteuroperieardia.len Verbindung beginnend und naeh cranial 
zu fortsehreitend, sieh der Ductus Cuvieri mit der Traehealanlage verbindet 
and so die pleuroperiea, rdiale Verbindung abschlieBt (SALz~). In Abb. 3 wird 
die caudale Begrenzung des Canalis pleuroperieardiaeus yon dem Gewebsbezirk 

Abb. 3. Modell tier dorsalen Pe r i ca rdwand  eines 9,6 m m  langen Keimling's zur  Dars te l luug der l inken 
pleuroper icardia len  Verb indung  (13). (Nach SALZER, Z. Anat .  Entwickl .  Gesch. 121, 62) 1 Aor t a  
dose. dex. und  sin.;  2 Oesophagus l ind T rachea ;  3 Mesenehymfal to ,  e inem Tell des freien Rondos 
des Sep tum traalsversum entspreehend;  4 V. card.  cran.  ; 5 Duotus  Cuvieri ;  6 Per icardh6hle ;  7 Sinus 
venosus  eordis; 8 Va lvu la  venosa  sin. ; 9 S e p t u m  p r i m u m  ; 10 Traeheal,~nllst (Mesenehym der Tracheal-  
a nlage);  11 A t r i u m  cordis sin.;  12 Verhindungsstel le  zwischen Duetus  Cuvieri  u n d  Trachealu~flst ;  

13 Pleuroeardia le  Verbindung.  Pfeil im  t teeessus eavoper ieardiaeus  (FRICK) 

(12) gebildet, der den Cnviersehen Gang mit dem Traehealwulst etwa an dessen 
Ubergang in die Lungenanlage verbindet, also mit einem Punkt,  der sp//ter 
in der Hilusgegend liegen wird. Aul3erdem sieht man, veto Duetus Cuvieri ent- 
springend, eine Falte (3) naeh medial ziehen, die (in der Abbildung nieht zu 
sehen) am Traehealwulst in der Umgebung der noeh einfachen Lungenvene 
ansetzt und die, aus Griinden, die hier nieht ngher er6rtert werden k6nnen, 
einem Toil des freien Randes des Septum transversum entsprieht. Der Cuvier- 
sehe Gang (5) selbst zieht, yon Serosa flberMeidet, weiter seitlieh naeh caudal, 
um (an dem Modell nieht mehr dargestellt) in den Sinus venosus eordis ( =  Sinus 
eoronarius) iiberzugehen. Hinter ihm gelangt man in eine tiefe Perieardbueht 
(Pfeil), den I~eeessus eavoperieardiaeus (FR~cK). 

Vergleiehen wir nun diese Verh/~ltnisse mit den, an den migbildeten I-Ierz- 
beutel erhobenen Befunden, so ergibt sieh auffallende l~bereinstimmung: Die 
Falte, die die Chorda venae eavae eran. sin. (Rest des Duetus Cuvieri!) enthglt 
(5 in Abb. 2), erweist sieh als der erhaltengebliebene Serosaiiberzug des Cuvier- 
sehen Ganges (5 in Abb. 3). Darunter (dahinter) gelangt man in den Reeessus 
eavoperieardiaeus. Die zweite, yon der Defektbegrenzung entspringende Falte 
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(3 in Abb. 2) entsprieht der, bei Embryonen regelm/igig zu beobachtenden FMte, 
die wir als Teil des Septum transversum gedeutet haben (3 in Abb. 3). DaB 
ihr Insert ionspunkt nun im Bereich des linken Vorhofes liegt, ist selbstverst/ind- 
lich, da bekanntlich groge Teile der Lungenvene (ursprfinglicher Ansatzpunkt) 
im Laufe der Entwicklung in das linke Atrium einbezogen werden und damit  
der Ansatz der Falte ebenfalls dorthin verlagert werden mug. Endlieh entspricht 
die eigentliehe caudale Begrenzung des Defektes der unteren Begrenzung der 
pleuroperieardiMen Verbindung in Abb. 3 (12). Es ist auch nicht verwunderlich, 
wie es zun/iehst vielleicht scheinen kSnnte, dab der Defektbegrenzungsrand 
cranial an der A. pulmonalis endet, da auch beim Embryo die linke Pulmonal- 
arterie (in Abb. 3 nieht eingezeiehnet) im Mesenchym des TraeheMwulstes knapp 
unter der Oberfl/iehe, etwa in der H6he der kraniMen Begrenzung der pleuro- 
pericardiMen Verbindung vorbeizieht. 

Es ist damit  erstens eindeutig erwiesen, dug es sich bei Pericarddefekten um 
eine erhMtengebliebene und dureh das nachfolgende Wachstum yon Herz und 
Lunge entsprechend ausgedehnte pleuroperieardiale Kommunikat ion handelt 
und zweitens, dug in unserem Falle der Versehlugmeehanismus dieser Kommuni-  
kation erst unterbrochen wnrde, naehdem er schon z.T. abgelaufen war. 

Es w/ire in diesem Zusammenhang interessant, N/iheres fiber die oben be- 
schriebenen Verh/iltnisse bei ausgedehnten Herzbeuteldefekten zu erfahren. In  
der Literatur  sind nirgends Angaben darfiber zu finden, doch seheinen mehrere 
Autoren (I)LAUT, BECK) /ihnliche Faltenbildungen gesehen zu haben, ohne 
sic allerdings in ihrem Wesen richtig zu erkennen. PLAUT unterscheidet in der 
Besprechung ihrer F/ille ein ,,rechtes" und ein ,,hinteres" Herzbeutelrudiment.  
Vergleicht man ihre Angaben mit  den, in unserem Falle vorgefundenen Ver- 
h/iltnissen, so ergibt sieh, was die Art des Ansatzes betrifft, eine deutliche Uber- 
einstimmung zwischen Plica venae cavae cran. sin. und dem hinteren Herz- 
beutelrudiment yon PLAUT. Auch entspricht der Recessus cavopericardiacus 
dem yon PLAUT beschriebenen ,,nischenf6rmigen Hohlraum".  Der yon unserer 
Beobachtung abweichende Verlauf des ,,hinteren Rudiments"  ist unschwer zu 
erkl/iren. Nimmt  man n/imlich an, dub die hochgradigen tterzbeuteldefekte 
dadurch entstehen, dab das Wachstum yon Herz und Lunge die offengebliebene 
pleuropericardiMe Verbindung so lange dehnt, bis das Herz sehlieglich in die 
Pleurah6hle austritt ,  so mfigte der freie Rand des Defektes etwa fiber den rechten 
Vorhof hinwegziehen, ein Verhalten, wie es das ,,rechte" t terzbeutelrudiment 
yon PLAUT zeigt. Eine Plica venae cavae cran. sin. wfirde dann, yon diesem 
freien Rand entspringend, auf kfirzestem Wege, jedenfalls aber vor der unteren 
Hohlvene, nach links ziehen, um im Suleus coronarius zu inserieren. Ich bin 
naeh solchen Uberlegungen geneigt, das ,,hintere" Rudiment  yon PLAUT und 
die Plica venue cavae cran. sin. als einander entsprechende Bildungen anzu- 
sehen, doch mfigte diese Vermutung durch den Nachweis yon Resten der linken 
oberen Hohlvene in diesem Rudiment  bei einem Full yon hochgradigem Peri- 
carddefekt best/itigt werden. 

Zusammenfassung 
Ein congcnitaler Pericarddefekt wird beschriebcn und das VerhMten der 

Rudimente der linken oberen Hohlvene zu dem Defekt genauer untcrsucht. 
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Die so gewonnenen Ergebnisse werden mit Stadien der normalen Entwicklung 
und den bisher in der Literatur mitgeteilten Beobachtungen verglichen. 

Summary 
A congenital pericardial defect is described and the relationship to the vestige 

of the left superior vena cava (,,ductus cuvieri") investigated. The findings are 
compared with those occurring in normal embryological development, and with 
the observations as reported in the literature. 
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