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Das Verhalten der Rudimente der linken oberen Hohlvene
bei einem Fall von congenitalem Pericarddefekt
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Angeborene Defektbildungen des Herzbeutels sind, obwohl sie eine groBe
Raritdt darstellen, seit langem bekannt. RusBY und Serrors haben aus der
Literatur bis 1945 etwa 80 derartige Fille zusammengetragen und SHAFIROFF
berichtete 1951 {iber eine weitere solche MiBbildung. In der iberwiegenden
Mehrzahl der Fille findet sich der Pericarddefekt auf der linken Seite und kann
sehr verschiedene Ausdehnungen zeigen.

So liegt sehr hdufig (nach Moore in 59,5% der Falle) das Herz zusammen mit der linken
Lunge in einer gemeinsamen Pleuropericardialhdhle und eine stirker oder schwécher aus-
gebildete Serosafalte, die, meist vom Zwerchfell aufsteigend, den rechten Vorhof von ventral
umkreist, um in der Gegend der groflen Gefalle an der Herzbasis zu enden, stellt das Rudi-
ment der linken Pleuropericardmembran dar. In anderen Fallen (21,4%) weist der Herz-
beutel, der das Herz in normaler Weise umschlieBt, vor dem Hilus der linken Lunge eine
verschieden groBe Offnung auf, durch die der linke Pleuraraum mit der Pericardhohle kom-
muniziert. Es sind dies die beiden Extreme, zwischen denen, wie M. Praur fordert, theore-
tisch alle Ubergéinge zu finden sein miilten und zT. auch schon gefunden worden sind.
Rechtsseitig liegende Defekte des Herzbeutels gehoren zu den duBersten Seltenheiten (RisEr,
GruBeRr). Als formale Genese solcher Herzbeutelmifbildungen wird ganz allgemein ein
Offenbleiben der in frithen Embryonalstadien bestehenden pleuropericardialen Verbindung
angesehen, allerdings ohne dal bisher entsprechendes Beweismaterial beigebracht worden
wire. Die causale Genese hingegen ist noch véllig ungeklirt. PErNa versucht das iiber-
wiegend linksseitige Auftreten der Defekte mit vorzeitigen Riickbildungsvorgéngen an der
Vena cava cran. sin. zu erklaren. Diese Anschauung ist nicht unwidersprochen geblieben,
doch neigen Autoren neuerer Arbeiten dazu, sich dem Pernaschen Erklirungsversuch an-
zuschlieflen ; wird doch verschiedentlich in der embryologischen Literatur den Ductus Cuvieri, .
aus denen z.T. die oberen Hohlvenen entstehen, eine aktive Rolle beim Abschlull der pleuro-
pericardialen Verbindung zugeschrieben. Dall diese aktive Mithilfe zu Unrecht angenommen
wurde und tatsidchlich nicht besteht, habe ich kiirzlich in einer Arbeit, die sich mit eben diesen
Entwicklungsvorgingen befaBt, nachgewiesen. Es ist aber dennoch tiberraschend, festzu-
stellen, daf} bisher weder der Vena obliqua atrii sin. MARSHALL, die ja als rudimentérer Rest
des linken Ductus Cuvieri zu werten ist, noch der Plica venae cavae cran. sin. und deren
Verhalten zu dem Herzbeuteldefekt grolere Aufmerksamkeit geschenkt wurde.

Der hier zu beschreibende Fall ist zum Studium dieser Verhaltnisse und fiir
einen Vergleich mit entsprechenden Embryonalstadien insofern besonders ge-
eignet, als der aufgefundene Defekt relativ klein ist und damit Lageverschie-
bungen die mit der Defektbildung in Zusammenhang stehen und einen Ver-
gleich mit den normalen Verhéltnissen sehr erschweren wiirden, nicht in groBerem
MaBe eingetreten sind.

* Fir die meisterhafte Ausfithrung der Abbildungen bin ich Herrn L. Scurorr, Wien, zu
herzlichem Dank verpflichtet.
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Anlaflich der Praparation eines 35 cm langen, nahezu reifen Fetus mit Anencephalie
und Rachischisis totalis, findet sich bei Eroffnung der Brusthohle im Herzbeutel eine, vor
dem Hilus der linken Lunge gelegene, 22:12 mm in den Durchmessern betragende Offnung,
durch die die Pericardhohle mit dem linken Pleuraraum kommuniziert und durch die das
linke Herzohr in die Pleurahshle hineinragt (Abb. 1). Die Offnung wird durch einen scharfen,
in seiner ganzen Ausdehnung glatten und von Serosa itberkleideten Pericardrand begrenzt.
Dieser entspringt caudal am linken Lungenhilus, in der Gegend der oberen Lungenvene,
umkreist das linke Herzohr von vorne und lduft nach kranial zu am linken Ast der Arteria
pulmonalis aus. Zwischen den beiden Ansatzpunkten vervollstindigt der Lungenhilus die

5

Abb. 1. Darstellung des Pericarddefektes von auBlen. I N. phrenicus; 2 V. cava sup.; 3 Arcus aortae;
4 Ductus arteriosus; 5 Auricula cordis sin.; 6 Schnittrand der Pleura mediastinalis; 7 Diaphragma;
8 Begrenzungsrand des Defektes

Begrenzung des Defektes. Die Serosa des Pericards geht im Bereich der Defektbegrenzung
kontinuierlich in jene der Pleura mediastinalis itber. Der N. phrenicus sin. verliuft, von
den Vasa pericardiacophrenica und etwas Fettgewebe begleitet, zwischen mediastinaler
Pleura und Pericard in dem Begrenzungsrand oberhalb und vor dem Defekt vorbei, um etwas
hinter der Herzspitze das Zwerchfell zu erreichen. Im tibrigen weist der Herzbeutel — von
auflen betrachtet — keine Besonderheiten auf. Herz und Lungen befinden sich in normaler
Lage. An den groflen GefaBen der Herzbasis fallt ein gemeinsamer Abgang von Truncus
brachiocephalicus und A. carotis comm. sin. aus dem Arcus aortae auf.

Um die Herzbeutelverhaltnisse genauer zu studieren, wurde das Pericard unter Scho-
nung des Defektes erofinet (Abb. 2). Bei der Betrachtung von innen fallt sofort auf, daB im
Bereich des unteren Umfanges der Defektbegrenzung dicht nebensinander zwei Falten
entspringen, die gegen das Herz hinziehen, wéhrend der eigentliche Begrenzungsrand, wie
schon von auflen zu sehen war, am Lungenhilus {neben dem Sondenknopf) inseriert. Die
untere dieser beiden Falten (5), deren freier Rand etwa 2 cm lang ist, erreicht das Herz
in der hinteren Kranzfurche und endet im Serosaiiberzug des Sinus coronarius. Der freie
Rand dieser Falte ist etwas verdickt und bei genauer Praparation gelingt es, darin einen
zarten, bindegewebigen Strang darzustellen: die Chorda venae cavae cran. sin., die sich im
herznahen Drittel der Falte in die Vena obliqua atrii sin. MArSHALL fortsetzt, welche ihrerseits
wie gewohnlich in den Sinus coronarius einmiindet. Al das berechtigt uns, diese Falte der
Plica venae cavae cran. sin. des normal entwickelten Herzbeutels gleichzusetzen.
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Die zweite, vom Defektbegrenzungsrand entspringende Falte {3), die ganz den Eindruck
macht, als sei sie dessen eigentliche Fortsetzung, erreicht dag Herz im Bereich des linken
Vorhofes und verstreicht gegen das Herzohr zu. Auf die Bedeutung dieser Palte mufy spiter
noch zuriickgekommen werden.

Hinter den beiden Falten ffnet sich eine gerdumige Pericardtasche, in die man mit der
Sonde 1,5 em tief, bis an den Pericardumschlag an der linken, oberen Lungenvene eindringen
kann. Auch diese Tasche findet ihre Entsprechung, und zwar in dem Recessus cavoperi-
cardiacus {Fricg) des normalen Hergbeutels, nur ist sie in unserem Falle wesentlich stirker
ausgeprdgt als gewdhnlich.

Auch die Mesenterialverhiiltnisse unseres Fetus sind beachtenswert: es besteht ein nahe-
zu vollsténdiges Mesenterium commune, Das ist insofern wichtig festzustellen, als der von

Abb. 2. Darstellung des Pericarddefekies von innen, nach Erdftnung des Herzbeutels. I N. phrenicus;

2 Aurienla cordis sin.; 3 Falte vom Defekthegrenzungsrand zum linken Vorbof; ¢ Begrenzungsrand

des Detfektes: 5 Falte vom Defektbegrenzungsrand zum Suleus coronarius; 6 Vena cava inf,; Sonde
im Recessus cavopericardiacus (FRICK)

McGarry beschriebene Fall, dessen Pericarddefekt dem unseren vollig gleicht, ebenfalls
ein Mesenterium commune aufweist. McGARRY spricht den Gedanken aus, dafl beide Mif3-
bildungen auf eine gemeinsame Ursache zuriickzufithven seien, ndmlich auf das Ausbleiben
der normalerweise ablanfenden Verklebung der mesothelialen Oberflichen, einerseits im
Bereich der pleuropericardialen Verbindung und andeverseits an den entsprechenden Peri-
tonealflichen, Diese Ansicht bekommt dadurch noch grofieres Gewicht, dafi zwei der drei,
von Riszr beschriebenen Fialle, der eine vollstindig, der andere teilweise, ein Mesenterium
commune wnd einer davon ein doppelseitiges Persistieren der pleurocardialen Verbindung
zeigen. Vielleicht batten auch in weiteren Féllen bei genauer Untersuchung dhnliche Be-
funde an den Mesenterien erhoben werden koénnen. Jedenfalls wird man in Zukuunft an die
Moglichkeit eines Zusammenhanges der beiden MiBbildungen denken miissen.

Versucht man, die Verhdltnisse, die wir an dem miligebildeten Pericard
unseres Falles vorgefunden haben, auf ein Stadium der normalen Entwicklung
zuriickzufiihren, so bieten sich zwanglos die Herzbeutelverhdltnisse von Keim-
lingen von 9,5—10 mm gr. L. zum Vergleich an. (Es ist hier nicht moglich, die
Vorginge, die zur Ausbildung der Pericardhéhle, zam Abschlufl der pleuroperi-
cardialen Verbindung und zur Entwicklung des Herzbeutels fithren, zu rekapi-
tulieren; diesbeziiglich mufl die einschligige Literatur zu Rate gezogen werden.)

In Abb. 3 ist ein Ausschnitt aus der dorsalen Pericardwand eines 9,6 mm
langen menschlichen Keimlings dargestellt. Links von der Trachealanlage und
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medial vom Ductus Cuvieri 6ffnet sich der linke Canalis pleuropericardiacus
(13) in die Pericardhohle. Die pleuropericardiale Verbindung befindet sich hier
gerade in einem Stadium wihrend ihres Verschlusses und zwar ist dieser eben
etwa zur Hilfte abgelaufen. Der Verschlufivorgang besteht darin, daf}, im cau-
dalen Bereich der pleuropericardialen Verbindung beginnend und nach cranial
zu fortschreitend, sich der Ductus Cuvieri mit der Trachealanlage verbindet
und so die pleuropericardiale Verbindung abschlieBt (Sazzer). In Abb. 3 wird
die caudale Begrenzung des Canalis pleuropericardiacus von dem Gewebsbezirk
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Abb. 3. Modell der dorsalen Pericardwand eines 9,6 mm langen Keimlings zur Darstellung der linken

pleuropericardialen Verhindung (13). (Nach Sarzer, Z. Anat. Entwickl. Gesch. 121, 62) I Aorta

dese. dex. und gin.; 2 Oesophagus und Trachea; 3 Mesenchymfalte, einem Teil des freien Randes

des Septum transversum entsprechend; 4 V. card. cran.; 5§ Ductus Cuvieri; 6 Pericardhéhle; 7 Sinus

venosus cordis; & Valvula venosa sin.; 9 Septum primum; 70 Trachealwulst {(Mesenchym der Tracheal-

anlage); 11 Atrium cordis sin.; 12 Verbindungsstelle zwischen Duectus Cuvieri nnd Trachealwulst;
13 Pleurocardiale Verbindung. Pfeil im Recessus cavopericardiacus (FRICK)

(12) gebildet, der den Cuvierschen Gang mit dem Trachealwulst etwa an dessen
Ubergang in die Lungenanlage verbindet, also mit einem Punkt, der spiter
in der Hilusgegend liegen wird. AuBerdem sieht man, vom Ductus Cuvieri ent-
springend, eine Falte (3) nach medial ziehen, die (in der Abbildung nicht zu
sehen) am Trachealwulst in der Umgebung der noch einfachen Lungenvene
ansetzt und die, aus Griinden, die hier nicht ndher erdrtert werden kénnen,
einem Teil des freien Randes des Septum transversum. entspricht. Der Cuvier-
sche Gang (5) selbst zieht, von Serosa tiberkleidet, weiter seitlich nach caudal,
um (an dem Modell nicht mehr dargestellt) in den Sinus venosus cordis (= Sinus
coronarius) iiberzugehen. Hinter ihm gelangt man in eine tiefe Pericardbucht
(Pfeil), den Recessus cavopericardiacus (FRrIcK).

Vergleichen wir nun diese Verhéltnisse mit den, an den milbildeten Herz-
beutel erhobenen Befunden, so ergibt sich auffallende Ubereinstimmung: Die
Falte, die die Chorda venae cavae cran. sin. (Rest des Ductus Cuvieril) enthélt
(6 in Abb. 2), erweist sich als der erhaltengebliebene Serosaiitberzug des Cuvier-
schen Ganges (5 in Abb. 3). Darunter (dahinter) gelangt man in den Recessus
cavopericardiacus. Die zweite, von der Defektbegrenzung entspringende Falte
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(3 in Abb. 2) entspricht der, bei Embryonen regelméflig zu beobachtenden Falte,
die wir als Teil des Septum transversum gedeutet haben (3 in Abb. 3). Dafl
ihr Insertionspunkt nun im Bereich des linken Vorhofes liegt, ist selbstverstind-
lich, da bekanntlich grofie Teile der Lungenvene (urspriinglicher Ansatzpunkt)
im Laufe der Entwicklung in das linke Atrium einbezogen werden und damit
der Ansatz der Falte ebenfalls dorthin verlagert werden muf. Endlich entspricht
die eigentliche caudale Begrenzung des Defektes der unteren Begrenzung der
pleuropericardialen Verbindung in Abb. 3 (12). Es ist auch nicht verwunderlich,
wie es zundchst vielleicht scheinen koénnte, daB der Defektbegrenzungsrand
cranial an der A. pulmonalis endet, da auch beim Embryo die linke Pulmonal-
arterie (in Abb. 3 nicht eingezeichnet) im Mesenchym des Trachealwulstes knapp
unter der Oberfliche, etwa in der Hohe der kranialen Begrenzung der pleuro-
pericardialen Verbindung vorbeizieht.

Es ist damit erstens eindeutig erwiesen, dafl es sich bei Pericarddefekten um
eine erhaltengebliebene und durch das nachfolgende Wachstum von Herz und
Lunge entsprechend ausgedehnte pleuropericardiale Kommunikation handelt
und zweitens, dafl in unserem Falle der VerschluBmechanismus dieser Kommuni-
kation erst unterbrochen wurde, nachdem er schon z.T. abgelaufen war.

Es wire in diesem Zusammenhang interessant, Niheres iiber die oben be-
schriebenen Verhiltnisse bei ausgedehnten Herzbeuteldefekten zu erfahren. In
der Literatur sind nirgends Angaben dariiber zu finden, doch scheinen mehrere
Autoren (Pravr, Brck) #hnliche Faltenbildungen gesehen zu haben, ohne
sie allerdings in ihrema Wesen richtig zu erkennen. PrAUT unterscheidet in der
Besprechung ihrer Fille ein ,,rechtes® und ein , hinteres’ Herzbeutelrudiment.
Vergleicht man ihre Angaben mit den, in unserem Falle vorgefundenen Ver-
héltnissen, so ergibt sich, was die Art des Ansatzes betrifft, eine deutliche Uber-
einstimmung zwischen Plica venae cavae cran. sin. und dem hinteren Herz-
beutelrudiment von Prauvr. Auch entspricht der Recessus cavopericardiacus
dem von PrauT beschriebenen ,nischenférmigen Hohlraum®, Der von unserer
Beobachtung abweichende Verlauf des ,hinteren Rudiments® ist unschwer zu
erkldren. Nimmt man nidmlich an, daB die hochgradigen Herzbeuteldefekte
dadurch entstehen, dafl das Wachstum von Herz und Lunge die offengebliebene
pleuropericardiale Verbindung so lange dehnt, bis das Herz schlieBlich in die
Pleurahéhle austritt, so miiBte der freie Rand des Defektes etwa tiber den rechten
Vorhof hinwegziehen, ein Verhalten, wie es das ,;rechte’ Herzbeutelrudiment
von PrAUT zeigt. Eine Plica venae cavae cran. sin. wiirde dann, von diesem
freien Rand entspringend, auf kiirzestem Wege, jedenfalls aber vor der unteren
Hohlvene, nach links ziehen, um im Suleus coronarius zu inserieren. Ich bin
nach solchen Uberlegungen geneigt, das ,hintere” Rudiment von Praur und
die Plica venae cavae cran. sin. als einander entsprechende Bildungen anzu-
sehen, doch miilite diese Vermutung durch den Nachweis von Resten der linken
oberen Hohlvene in diesemn Rudiment bei einem Fall von hochgradigem Peri-
carddefekt bestétigt werden.

Zusammenfassung

Ein congenitaler Pericarddefekt wird beschrieben und das Verhalten der
Rudimente der linken oberen Hohlvene zu dem Defekt genauer untersucht.
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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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