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Uber Aneurysmen der Pars membranacea des Herzseptum 
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Eingegangen am 29. Juni  1968 

Aneurysms o/the Pars membranacea o/the Ventricular Septum 
Summary. An aneurysm of the pars membranacea of the ventricular septum was demon- 

strated, in three autopsy hearts from: 
1. A two year old boy with idiocy of unknown etiology, and operatively corrected cheilo- 

gnatho-palatoschisis. Besides the aneurysm of the pars membranacea there was dextroposition 
of the aorta. 

2. A 67 year old man who died with bronchopneumonia associated with severe pulmonary 
tuberculosis and emphysema. An aneurysm of the pars membranacea was an incidental 
finding without other malformations. 

3. A 43 year old man with clinically and angiocardiographically diagnose Cossio-Lutem- 
bacher-Syndrome: Atrioseptal defect, excessive dilatation, massive sclerosis and thombosis 
of the pulmonal artery and its branches, dextroposition of the aorta with oblique course, 
aneurysm of the pars membranacea, and excessive hypertrophy and dilatation of the right 
heart. 

All 3 aneurysms were directed to the right side. Analysis of the topography of the aorta, 
pars membranacea and muscular part  of the ventricular septum in cases 1 and 3 with their 
aortic = dextroposition confirmed DOER~'S view that  aneurysms of the pars membranacea and 
of the sinus Valsalvae are caused by disturbances of the vectorial rotation (vektorielle Bulbus- 
drehung) of the bulbus into the ventricular metamere. The irregular aneurysmal evagination 
of the pars membranacea in case 3 is combined with marked scars of a previous inflammation 
of this area and of the tricuspid valve, suggesting therefore pathogenetic relationships. Case 2, 
however, shows that  contrary to the view of LEV and SAPI~  (1938), an aneurysm of the 
pars membranacea may be found even without abnormal direction of the ventricular septum. 
Here the aneurysm must have orginated after the vectorial rotation of the heart bulbus but  
before the closure of the foramen interventriculare. 

Zusammen/assung. Darstellung von 3 Fgllen mit nach rechts gerichteten Aneurysmen der 
Pars membranacea. 

1. 2jiihriger Knabe mit gtiologisch nicht geklgrter Idiotic, operierter Lippen-Kiefer-Gau- 
menspalte und am Herzen neben dem Aneurysma der Pars membranacea eine Dextropositio der 
Aorta. 

2. 67jghriger Mann, der Ms Nebenbefund ein Aneurysma der Pars membranacea zeigte 
ohne sonstige miBbildliche Ver~inderungen (Tod an Bronchopneumonie bei ausgedehnter Lun- 
gentuberkulose und Lungenemphysem). 

3.43jghriger Mann mit  erheblicher HerzmilBbildung im Sinne eines Cossio-Lutembacher- 
Syndroms kombiniert mit Dextropositio der Aorta mit  entsprechend schrggem Verlauf der 
Pars membranacea und Aneurysma in diesem Bereich. Zwei fehleinmiindende Lungenvenen 
in den rechten Vorhof. 

Die Analyse der topographischen Beziehungen yon Aorta, Pars membranacea und musku- 
lgrem Tell des Kammerseptum zueinander bestgtigt in Fall 1 und 3 bei deutlicher Dextro- 
positio der Aorta die Ansicht DOEr ,  s, dab Aneurysmen der Pars membranacea und des Sinus 
Valsalvae ihre tiefere Ursache in einer StSrung der vektoriellen Bulbusdrehung mit  fehler- 
haftem Einbau des Bulbus in das Ventrikelmetamer (DoEn~) haben. Die unregelmgl~ige aneu- 
rysmatische Ausbuchtung der Pars membranacea im FM1 3 ist mit  ausgedehnten Zeichen ab- 
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gelaufener entziindlicher Ver~nderungen dieses Bereiches und der Tricuspidalis kombiniert, 
so da~ hier Zusammenh~nge vermutet werden. Fall 2 zeigt, dal~ Aneurysmen der Pars mem- 
branacea auch ohne Positionsanomalien der groBen Gef~e vorkommen. Die Entstehung f~llt 
hier in die Zeit nach der Beendigung der vektoriellen Bulbusdrehung und vor den Verschlu~ 
des Foramen interventriculare. 

Die Pars membranacea des Herzseptum, die als r/~umlich etwas komplizierte 
,,Spornbildung" (BARGMANN, 1963) der Aorta den subaorta]en Anteil des linken 
Ventrikels gegen Anteile des rechten Vorhofs uud z.T. der reehten Kammer  bildct 
und in einem kleinen Bezirk des septa]en Segels der Valvula tricuspidalis ~ls An- 
satz dient (BEnTOH~L 1955; ODGERS, 1937) wird aufgrund der eigentfimliehen 
Entwicklung des ,Einbaus  des Bulbus in das Ventrikelmetamer" zur ,,Wetter- 
ecke" (DonnR, 1960) des Herzens. Die pathologischen Ver~nderungen dieses Ab- 
schnittes sind fiberwiegend Defekte, die zu einer umfangreiehen Literatur geffihrt 
haben (Ubersiehten bei RO~ITA~SKY, 1875; TESS~RAVX, 1933; DOEI~R, 1960 U. 
1967; (~OERTTLEt¢, 1963 U.a.) und seltener Aneurysmen, die sieh meist naeh reehts 
(LA~N~nC, 1826; V. KRZYWlCKI, 1789; MALL, 1912; EAKIN u. ABBOT, 1933; 
LEV, 1936; LEV u. SAPHYR, 1938; ZORZI, 1947; LECKE~T U. STE~NBEI~G, 1950; 
DIQVATT~O, 1953 ; Do]~nn, 1960; LEv, 1961), seltener naeh links (MEEssE~, 1957 ; 
SCHOENlgACKERS U. ADEBAttR, 1955) vorbuckeln. Die praktisehe Bedeutung der 
als Morbus Roger bekannten isolierten Defekte dieses Bereichs besteht in der 
Mischung des rechts- und linkskammerigen Blutes. 1Jber spontane, bzw. funktio- 
nelle Versehlfisse auch hochsitzender Kammerseptumdefekte  beriehten ItA~NE~ 
et al. (196l) u. NADAS et al. (1961). Sie nehmen als eine m6gliehe Ursache des 
Versehlusses eines Defektes der Pars membranaee~ Verklebungen bzw. Verwach- 
sungen durch das septale Segel der Tricuspidalis an. Die praktisehe Bedeutung 
der Aneurysmen der Pars membranacea und der benachbarten Aneurysmen der 
Sinus Valsalvae ist die akute Perforation (MEESSEN, 1957; P~CH~LY u. MA:RTI~EZ, 

1961), die gelegentlieh klinisch diagnostiziert und operiert wird (Fall 2 und 7 aus 
der Literatur zusammengestellte F~lle yon P~C~ALY u. MAnTI~EZ, 1961). I m  
Zeitalter der Operationen am offenen Herzen sind diese ,,akuten Septumdefekte" 
operativ angehbar. Die theoretische Bedeutung der Aneurysmen der Pars mem- 
branacea ]iegt in der Frage nach ihrer Entstehung. 

I~asuistik 

Fall 1 (Th., H-J., S. 743/66, Darmstadt) 1 
Im Alter von 2 Jahren verstorbener Knabe, der als Friihgeburt zur Welt kam. Nach 

klinisehen Angaben Hirnseh~digung auf dem Boden der Unreife, Idiotie. Operierte Lippen- 
Kiefer-Gaumenspalte. 10 Tage vor dem Ted R~eheninfekt, rechtsseitige Pneumonie, Dystro- 
phie. Trotz entsprecherender Therapie verstarb das Kind. 

Pathologisch-anatomische Be/unde 
78 em groBer, 2 Jahre alter Knabe in reduziertem Allgemeinzustand. Zustand nach alter 

operativer Versorgung einer Lippen-Kiefer-Gaumenspalte. M~iskorngroBes Aneurysma des 
Kammerseptum: Pars membranaeea mit fingerf6rmigen Vorw6lbungen stark in den rechten 
Ventrikel vorgebuekelt (s. Abb. 1 u. 2, sowie 5~). Dextropositio der Aorta. (Abb. 5a u. 6b). 

1 Herrn Prof. ScHot'PEu, ehemal. Direktor des P~thologischen Instituts der St~dt. Kliniken 
Darmstadt, danke ich ffir die (Jberl~ssung des ~aterials. 
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Abb. 1. Ansichten der in den rechten Ventrikel vorgewSlbten Aneurysmen der Pars membrana- 
cea yon rechts. Oben: Fall 2 (S. 76/68), 67j~hriger Mann, plump vorgewSlbte Pars mem- 
branacea. Unten: Fall 1 (S. 743/66) 2j~hriges Kind, Dextropositio der Aorta und fingerfiirmig 

ausgezogenes Aneurysma der Pars membranacea 

WeRe Aorta ascendens mit atheromatSsen Ver~nderungen in der Umgebung der Taschen- 
klappen und des vorderen ~itralsegels. SpaltfSrmig offenes Foramen ovale. D. Botalli ver- 
schlossen. Dilatation des muskelkr~ftigen Herzens. Speisebreiaspiration der Trachea, der 
groBen und k]einen Bronchien und der Bronchiolen. 

Histologisch stellt die Pars membranacea infolge ihrer unregelmil~igea z.T. fingerfSrmigen 
Aussackungen ein im Schnitt m~andeffSrmiges Band dar, das im Zentrum eine mehrschichtige 
Lage kollagener Fasern aufweist. Dariiber folgt zu beiden Ventrikeln hin ein mehrschichtiger 
endocardialer ~Jberzug, der besondere wulstfSrmige Verdickungen jeweils an den Konvexit~ten 
des miandeffSrmigen Bandes erkennen lii~t. Keine elastischen Fasern. 

Zusammen]assung. 2 Jahre alt gewordener Knabe mit Dextropositio der Aorta, nach rechts 
gerichtetes Aneurysma der Pars membranace~, operierte Lippen-Kiefer-Gaumenspalte, ]:diotie. 
Tod durch Speisebreiaspiration. 
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Abb. 2. Gleiche F~lle wie Abb. 1. Ansichten der aneurysmatisch ver~ndertcn Pars 
membranacea yon links. (Oben: Fall 2, 67j/~hriger Mann; unten: Fall 1, 2jEhriges Kind) 

Fall 2 (Sch., J., S. 76/68, Homburg/Saar) 
Im Alter yon 67 Jahren verstorbener Mann, der 19 Jahre unter Tage gearbeitet hat. Seit 

15 Jahren vor dem Tod produktiv-cirrhotische Lungentuberkulose. Emphysem. Klinisch 
Silikose nicht nachgewiesen. Bei der Obduktion wurde als Nebenbefund ein Aneurysma der 
Pars membranacea nachgewiesen. 

Pathologisch.anatomische Be/unde 
AusgeprEgte produktiv-cirrhotisehe Lungentuberkulose mit Schrumpfung beider Ober- 

lappen und des rech~en Mittellappens. Diffuses chronisch-substantielles Lungenemphysem 
mit zylindrischen Bronchiektasen mit herdf6rmigen Plattenepithelmetaplasien bei chronischer 
Bronchitis. Zum Teil konfluierende Bronchopncumonie beider Lungenunterlappen. Pulmonal- 
arteriensklerose. Stauungsorgane. Geringe allgemeine Arteriosklerose. Gcringe Coronararterien- 
sklerose mit kleinen Myokardschwielen. I-Ierzgewicht 280 g. Alter fibr6s organisierter 
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Abb. 3. Fall 3 (S. 141/68) 43 Jahre alt gewordener Mann mit sog. Cossio-Lutembaeher-Syndrom 
(gro~er hochsitzender Vorhofseptumdefekt, excessive Dilatation der A. pulmonalis und ihrer 
Aste, hoehgradige Hypertrophie des reehten Herzens, Herzgewicht 720 g), Dextropositio der 
Aorta und nach reehts unregelmi~l~ig vorgewSlbtes Aneurysma der Pars membranacea (in 
Bildmitte). Ansicht des reehten Vorhofs und Ventrikels. Oben: Grol~er hochsitzender Vor- 

hofseptumdefekt, darunter Einbliek in den stark erweiterten Coron~rvenen-Sinus 

thrombotischer Verschlul3 der A. mesenteriea eaudalis. Deutlieh reduzierter Ern~hrungs- 
und Allgemeinzustand. 

Unter  den Taschenklappen der Aorta ist die Pars membranacea in einem 1 cm im Durch- 
messer grol~en Bezirk nach rechts plump vorgebuckelt (Abb. 1 und 2 j eweils unten und Abb. 5 b) 
Bei der Ansieht von rechts ist die Ansatzebene der Tricuspidalis im septalen Bereich sowie ein 
Stiick des &ngrenzenden rechten Vorhofs und Ventrikels vorgewSlbt. Auf frontalen Schnitten 
keine fehlerhafte Position der Aorta oder der Pulmonalis nachweisbar. 

Hi~tologisch zeigt die Pars membranacea am Abgang yore muskul~ren Septum und am 
Ansatz der reehten Aortentasehenklappe ein kr~ftiges Kollagengeriist, das zum Zentrum des 
vorgebuckelten Bezirks aus lockerem, ebenfalls ko]lagen-faserigem Gewebe besteht. In allen 
Abschnitten sp~rlieh eingestreute, z.T. aufgesplitterte elastische Fasern. Beiderseits mehr- 
schichtige Endothellage, die besonders im Zentrum des Aneurysmas auf der linkskammerigen 
Seite in grSberen Nischen ausgepr~gt ist. 

Zueammen/assung. 1Nach reehts geriehtetes Aneurysma der Pars membranacea bei einem 
67j~hrigen Mann als Nebenbefund bei der Obduktion entdeekt. Keine Positionsanomalien 
der grol~en Gef~l~e. Geringe ]%echtsherzhypertrophie bei beiderseitiger Lungentuberkulose und 
Emphysem. Todesursache: Bronchopneumonie. 

Fall 3 (B., E.o S. 141/68, Homburg/Saar) ~ 
Im Alter yon 43 Jahren verstorbener Mann, bei dem seit der Kindheit ein Herzfehler be- 

kannt war, der bis zum 37. Lebensjahr keine Beschwerden verursacht hat. Dann erstmals Be- 
lastungsdyspnoe. Seitdem langsame Zunahme der Lippen- und Aerocyanose. Mehrere Wochen 
vor dem Tod schwere Atemnot in Ruhe. Bei der klinischen Aufnahme stark reduzierter All- 

I-Ierrn Priv.-Doz. Dr. BETT]~ (Leiter der kardiologisehen Abteilung der I. IVied. K]inik 
Homburg/Saar,  Direktor Prof. DOENECKE) d~nke ich ffir die i)berlassung der klinischen Be- 
funde. 
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Abb. 4. Fall 3 (S. 141/68) (gleieher Fall wie Abb. 2). FrontMschnitt durch das Iterz. Ansicht 
yon hinten. Rechts: rechter Vorhof und rechter Ventrikel mit der Valvua trieuspidalis. Aorta 
gegen das angeschnittene Kammerseptum naeh rechts versetzt (Dextropositio aortae). Schrag 
veto muskul~iren Septum zum rechten Rand der Aorta verlaufende Pars membranaeea mit 

Anenrysma. Fensterung des linken Sinus Valsalvae 

gemeinzustand. 0rthopnoe, Lippen- und Aeroeyanose, Trommelsehlegelfinger, Einfluf~stauung, 
positiver Venenpuls. Herzbuckel. Iterzdilatation reehts 2 Querfinger0 links vordere Axillarlinie, 
dort Spitzensto$ verbreitert hebend, Lautes systolisehes Ger~usch fiber Herzspitze und Tricus- 
pidalis. Blutdruck RR 120/75 mm Hg. Frequenz 100 Schl~ge/min. Leber 3 Querfinger ver- 
gr66ert. E K G :  Reehtstyp, AV-Block I. Grades, Reehtssehenkelblock. Schwere Links- und 
Rechtsherzhypertrophie. Polyglobulie mit 18,5 g-% Hb, H~imatokrit 55 %. 

Nach Digitalisierung Herzkatheter: GroBer hoehsitzender Vorhofseptumdefekt, 2 fehl- 
einmfindende Lungenvenen, schwere pulmonMe Hypertonie und alte Thromben der reehten 
Pulmonalarterie, relative Trieuspidalinsuftizienz. Aneurysma des rechten Sinus Valsalvae. 
Druckwerte : Aorta 120/80; linker Ventriket 120/0--12, linker Vorhof 10 (Mitteldruck). Arteria 
pulmonalis 120/50, reehter Ventrikel 120/0--12, rechter Vorhof a = 10, x -- 8, v = 16, y ~ 6. 
Mittelwert = 10 (alle Werte in mm Hg). 

Pathologisch-anatomische Be/unde 
3 cm im Durehmesser grol~er hochsitzender Vorhofseptumdefekt (s. Abb. 3). Plumpe Ver- 

dickung des freien Sehlie~ungsrandes des hinteren Mitralsegels mit Verkiirzung der zugeh6- 
rigen Sehnenf~den. Fibr6se Verdickung des septalen Tricuspidalsegels. Foramen ovMe spalt- 
f6rmig often. Dextropositio der Aorta mit schrgg yore muskulgrem Kammerseptum zum 
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rechten Rand der Aorta verlaufender Pars membranacea und erbsgroBem Aneurysma in HShe 
des Ansatzes des septalen Tricuspidalsegels. Mi~chtige Hypertrophie der rechten Herzkammer- 
wand (11 mm Wanddicke). Muskelkr/i, ftiges linkes t{erz. Herzgewicht 720 g. Hochgradige 
Dilatation des ganzen Herzens, besonders des rechten Vorho~s. Hochgradige Erweiterung der 
Arteria pulmonalis und ihrer groSen, mittleren und kleinen_£_ste. Excessive Pulmonalarterien- 
sklerose mit Ablagerungen grSl~erer (bereits rSntgenologisch nachgewiesener) Kalkplatten in 
den Wandungen und deutlicher perivasculi~rer Fibrose. Mehrere aneurysmatische Wandaus- 
saekungen gr56erer Pulmonalarterieni~ste. Vielfach rekanalisierte Thromben in peripheren 
Pulmonalarterien~sten. Parietaler erdnul3groBer Thrombus im Hauptstamm der A. pulmonalis. 
Nahezu vollkommene Verschlfisse der groBen Pulmonalarterien~ste durch in unterschiedlichen 
Stadien der  Organisation befindliche und frische thrombotische Massen. Teils frischere, teils 
in fortgeschrittener Organisation befindliche thrombotische Verschlfisse auch kleiner Pul- 
monalarterien~ste. Stauung der Lungen. Miii~iges chronisch-substantielles Lungenemphysem. 
Chronische Stauung der inneren Organe. 

Histologisch besteht die kr~ftig verbreiterte Pars membranacea aus fiberwiegend dichtem, 
nur an einzelnen Stellen etwas aufgelockertem kollagen-faserigem Bindegewebe mit locker 
eingestreutem elastischen Fasern. Zur linken Kammer, zum rechten Vorhof und auch zur 
rechten Kammer hin kommen immer wieder wulstige fibrSse Verdickungen vor, bei denen es 
sich wohl um organisierte Thromben handelt, da sie einen gesehichteten Aufbau zeigen. 1V[eh- 
rare unterschiedlich grol~e nach rechts gewSlbte Taschen nnd kleiuere Nischen zeigen unter 
einer zarten Endothelschicht grobe zellarme und faserreiche kollagene Bindegewebsmassen, 
die h~ufig basal z.T. aufgesplitterte elastische Fasern erkennen lassen. Die Muskulatur beider 
Kammern ist hypertrophiert. PerivaskulKr z.T. etwas vermehrtes Bindegewebe. An den Lun- 
gen best~tigt sich histologisch der makroskopische Befund einer massiven bis in die kleinen 
:~ste hinein naehweisbaren Pulmonalarteriensklerose mit excessiver Erweiterung der Lumina in 
allen Abschnitten (bis fingerdicke Arterien dicht unter der Pleura). Zahlreiche Lumina durch 
organisierte, in Organisation befindliche und frische Thromben verschlossen. Perivaskul~re 
Fibrose. Stauung mit Fibrosierung des Alveolargerfists und sog. Herzfehlerzellen. Die iibrigen 
Organe zeigen die makroskopisch bereits erkannten Stauungserscheinungen. 

Zusammen/assung. Im Alter yon 43 Jahren verstorbener Mann mit angeborenem Herz- 
fehler, der erst seit dem 37. Lebensjahr Beschwerden machte. Hochsitzender Vorhofseptum- 
defekt, Fehleinmiindung zweier Lungenvenen in den rechten Vorhof. Excessive Dilatation der 
A. pulmonalis und aller ihrer ~ste mit massiver Pulmonalarteriensklerose und in untersehied- 
lichen Stadien der 0rganisation befindlichen, alten und frischen thrombotischen Verschlfissen, 
Reste einer abgelaufenen Entzfindung der Mitralis und Tricuspidalis (soweit entspricht der 
Befund einem sog. Cossio-Lutembacher-Syndrom). Weiterhin Dextropositio der Aorta mit 
entsprechendem Verlauf der Pars membranacea und nach rechts gerichtetes Aneurysma in 
diesem Bereich. (Herzgewicht 720 g). Excessive Hypertrophie des rechten Herzens, m~l~ig 
auch des linken. Dilatation des ganzen Herzens, besonders des rechten Vorhofs. 

Diskussion 

Die Diskuss ion soll sich auf die F a k t o r e n  beschr~nken,  die bei  den beschrie-  
benen  3 F£11en wesent l ich fiir die Pa thogenese  der  A ne u rysme n  der  Pa r s  mem- 
b ranacea  sind. So kann  hier n icht  auf  die ganze P r o b l e m a t i k  des Cossio-Lutem- 
bache r -Syndroms  (Fal l  3) e ingegangen werden.  Fo lgende  Befunde mfissen beson- 
ders hervorgehoben  werden:  

1. Beim Fa l l  1 (2jiihriges Kind)  und  bei  Fa l l  3 (Coss io -Lutembacher -Syndrom 
bei  43j/~hrigem Mann) is t  die Aor t a  gegeniiber dem K a m m e r s e p t u m  nach rechts  
verse tz t  (Abb.  4 und  5a) (Dextroposi t io  aortae) .  

2. Be im Fa l l  2 (67j/£hriger Mann, A n e u r y s m a  als Zufal lsbefund) haben  K a m -  
m e r s e p t u m  und  die grol~en Ar te r ien  eine regelrechte  Zuordnung  zueinander .  

3. Bei  Fa l l  1 und  Fa l l  2 is t  die gesamte  Pa r s  membranace~  in das  A n e u r y s m a  
einbezogen, bei  Fa l l  3 dagegen nu t  ein Tell. 
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4. Bei Fall 2 ist das Aneurysma der Pars membranacea die einzige naehweis- 
bare Mil~bildung, bei Fall 1 bestand neben der ~tiologiseh nieht hinreiehend ge- 
klgrten Idiotie noeh eine Lippen-Kiefer-Gaumenspalte; und bei Fall 3 war ein 
ganzer Komplex tiefgreifender StSrungen der Herzanlage naehgewiesen worden. 

Allen 3 Beobaehtungen liegen tiefgreifende EntwieklungsstSrungen im Bereieh 
der Pars membranaeea zugrunde, die zu untersehiedliehen Zeitpunkten entstanden 
sein mfissen. Fall 1 (2j/thriges Kind, Idiotie, Lippen-Kiefer-Gaumenspalte) stellt 
eine vergleiehbare Beobaehtung zu den beiden mongoloiden Kindern mit Aneu- 
rysmen der Pars membranaeea dar, die yon L~v u. SAPHI~ (1938) besehrieben 
wurden. Die Autoren, die die Untersuehung yon MaLL (1912) (s.u.) kannten, 
sehen als fibergeordnete Seh~digung und Anlal~ zur Aneurysmabildung die fehler- 
hafte Riehtung des Kammerseptum an und sie, die 70 Fglle aus der Literatur zu- 
sammengetragen haben, vertreten mit Ausseh]iel31iehkeit ihren Standpunkt : ,, Up 
to the present time, however no report of a ease had appeared, in which it has 
been stated that  there was absence of the abnormal direction of the ventrieular 
septum when this has been looked for. And when we do find this abnormality, 
this seems to us to be the underlying fault" (LEv u. Sarm~, 1938, S. 832). Sehon 
MaLL (1912), der eine Kombination eines Aneurysmas des dorsalen Sinus Val- 
salvae nnd eines Aneurysma der Pars membranaeea mitteilte und zeiehneriseh 
darstellte (Abb. 5a die yon DOE~R, 1959 tibernommen und jetzt neben ein Photo- 
gramm unseres Falles 1 gestellt ist) erkannte, dal3 es sieh weniger um eine Fehl- 
stellung des Kammerseptum als vielmehr um eine fehlerhafte Zuordnung des 
Bulbus zum Ventrikelsystem handelt. In einer besteehenden Konzeption hat  
Do~Rn wiederholt (1955, 1959, 1960) das Prinzip der vektoriellen Bulbusdrehung 
entwiekelt und in einer teratologisehen Reihe ,,eine zentrale Gruppe konnatMer 
Herzfehler" StSrungen dieser Entwicklung nntersehiedliehen Zeitpunkten zuge- 
ordnet. 

Kurz zusammengefaBt handelt es sieh um kombinierte Bewegungsabl~ufe, bei denen der 
Bulbus eoridis fiber den Ventrikeln derart wandert, dM3 der reehts neben dem EinstrSmungs- 
teil gelegene AusstrSmungsteil naeh reehts vorne wandert, wobei die Aorta, die den lgngeren 
Weg zurtieklegt, zeitweilig das gleiehzeitig sieh entwiekelnde Kammerseptum/iberreitet. Dabei 
dreht sieh der AusstrSmungsteil um seine eigene Aehse (,,schraubige Sehrumpfung"). Wird 
cliese Drehung gest6rt, so treten je naeh dem Zeitpunkt der Sehgdigung der geihe naeh fol- 
gende Fehlerm6gliehkeiten auf: TotMe Dextroposition yon Aorta and Pulmonalis, Herzfehler 
mit dem ,,Leitsymptom '° der reitenden Aorta (Eisenmenger, FMlotsehe Tetrade) bzw. der 
reitenden PulmonMis (Taussig-Bing-Komplex) und sehlieBlieh ,,vielleieht" eine Transposition 
yon Aorta und PulmonMis. (Einzelheiten s. bei DOER~, 1955, 1959). 

Die Kenntnis dieser Bewegungsabl£ufe ist wesentlieh zum Verst~ncb~is der 
Entwieklnng der Aneurysmen der Pars membranacea and der Sinus VMsalvae, 
zwisehen denen ,,genetisehe Beziehungen bestehen miissen" (Do~R,  1960). Do]~R~ 
(1959) hat  bereits eingehend darauf hingewiesen, indem er bei der Entwieklung 
seiner Vorstellungen zur Entstehung der ,,Ringleistenstenose des Aortenkonus", 
die er ebenfalls aus einer fehlerhaften Zuordnung des Bulbus eordis zum Ventrikel- 
system entstanden glaubt, die Beobaehtung and Abbildung yon MALL (1912) als 
ein wesentliehes Glied in der teratologisehen t~eihe tibernommen hat. Anderer- 
seits leitet N o w  (1963) die subvMvulgren Aortenstenosen yon parietalen Endo- 
earditiden ab and versueht Beziehungen zu den Zahnsehen Insuffizienzzeiehen 
naehzuweisen. 

23 Virchows Arch. Abl~. A Path. Anat., Bd. 345 
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So einleuchtend jedoch die teratologischen Zusammenh~nge sind - -  und sie gelten ffir 
unsere F~lle 1 and 3 - -  so geben sie dennoch keine Erkl~rung dariiber, warum sich bei den so 
zahlreichen PositionsmSgliehkeiten einmal ein Defekt und ein anderes Mal ein Aneurysma 
bildet. Es ist aueh nieht ohne weiteres verst~ndlich, warum so h~ufig der Defekt and so selten 
alas Aneurysma beobachtet wird. Das m6gliehe Argument, dal~ etwa bei starker Dextroposition 
das Gewebe zum Verschlu$ des Foramen interventriculare den Anschluft nieht finde, ist dutch 
die Abbildungen yon M~a~r,-Do~Rl~ (Abb. 6a) und dureh unsere F~lle 1 und 3 (Abb. 4 u. 6b) 
widerlegt: bier besteht ja jeweils eine erhebliehe Dextroposition und die Pars membranaeea 
hat dennoch Anschlul~ gefunden! (fiber die zeitlichen Zusammenh~nge s.u.). 

Ob hier noch andere Fak to ren :  Art,  Ausmaft u n d  Ze i tpunk t  der Sch/~digung 
des embryona len  Herzens ( G o ~ T T L ~ ,  1963; T6NDU~Y, 1957) dari iber entschei- 
den, ob ein Defekt oder ein Aneurysma  entstehen,  bleibt  offen. Auf Beziehungen 
eines Sinus-Valsalvae-Aneurysmas zum Mar~an-Syndrom weisen PACtIALY U. 
MA~TI~Z (1961) u n d  STEI~Bv,~o u. FI~BY (1956) hin, die bei 3 yon  6 Aneu- 
rysmen  des Sinus Valsalvae eine K o m b i n a t i o n  mi t  Arachnodakty l ie  beschreiben. 

Allzu starr meehaniseh ist die Deutung der Entstehung der Valsalvae-Aneurysmen dutch 
KUCSKO (1953), der den Wandaufbau tier Sinus (linke Coronararterie als Stiitzpfeiler soll 
Aneurysmen des linken Sinus verhindern) als wesentliches Element bei tier Entstehung an- 
fiihrt und der Ansicht ist, da$ Aneurysmen der Pars membranaeea in Kombination mit Val- 
salvae-Aneurysmen - -  wie sie WroTE (1892), K~xvs (1902), H ~ T  (1905), Mo~GA~¢ u. L~G-  
L ~  (1949) beschrieben - -  zus~ttzliche Ver~nderungen seien. Zweifellos miissen die Aneurys- 
men der Pars membranacea und tier Sinus Valsalvae entgegen dieser Ansicht in ihrer Genese 
einheitlich gesehen werden: Der Einbau des Bulbus in das Ventrikelmetamer hat seine kri- 
tische Stelle auf tier reehten Seite der Aorta (rechter und dorsaler Sinus Valsalvae! Bulbus- 
septnm ! Pars membranaeea !), wo tier Ansehlul~ an alas das Foramen interventrieulare verschlie- 
$ende Gewebe gefunden werden muB, w~hrend der linke (freie) I~and der Aorteneireumferenz 
nirgends Beziehungen zu derartig komplizierten Texturen aufweist. So stellt denn Do~x~ (1960) 
mit Reeht heraus, dal~ gerade an diesen Stellen des Einbaus ,,ein Ungliiek" leieht geschehen 
kann. 

Die Differenzierung von Divertikel und Aneurysma im Bereieh der Pars membranaeea 
wie sie yon DIqU~TT~O (1953) (angeboren = Divertikel, entzfindlich = Aneurysma) und DO~R 
(1960) durehgefiihrt wird, der eine Beobaehtung yon L~CK~I~ u. S ~  (1950) ffir ein 
Divertikel h~lt, bringt nieht recht weiter. 

Unsere 2. Beobachtung  (67j/£hriger Mann,  Aneurysma  als Zufallsbefund) zeigt 
alas Aneurysma  der Pars  membranacea  als isolierte Fehlbi ldung,  ohne da$ eine 
St6rung der vektoriel len Bulbusdrehung  auch nu r  andeutungsweise  e rkennbar  
w~re. W e n n  m a n  unters te l l t ,  dal~ eine konna ta le  Mil~bfldung vorhegt  - -  entztind- 
liche oder wesentliche arter~osklerotische Ver~tnderungen sind n icht  e rkennbar  - -  
d a n n  miiSte dieses Aneurysma  zu einem Ze i tpunk t  en t s t anden  sein, an  dem die 
Zuordnung  des Bulbus  zum Vent r ike lmetamer  abgeschlossen war. I n  tier Ta t  be- 
s teht  eine zeitliche Differenz zum Verschluft des Fo ramen  interventr iculare .  So 
ha t  tier Bu lbus  bereits  am 34. Tag seine endgtiltige Posi t ion erreicht (Do~1~1~, 1959) ; 
Die Sept ierung des Bulbus  (Aufteilung in Pulmonal is  u n d  Aorta) ist bei Embry -  
onen yon  20 m m  realisiert  (STA~CX, 1965), w/~hrend das F o r a me n  in terventr iculare  
erst u m  den 60. Tag (Dov ,~ ,  1959) bzw. am 46. Tag (T6~Du~v, 1957), bzw. bei 
einer L/~nge yon  17 m m  (ST~c~: ,  1965) verschlossen ist. Die angegebenen Zeiten 
u n d  MaSe ~ so erheblich sie noch d~fferieren - -  lassen doch erkennen,  daft der 
Verschluft des Fo ramen  in tervent r iculare  der vektoriellen Bulbusdrehung  zeitlich 
nach~olgt. 

~ber das Material zum Versehlu$ des Foramen interventriculare bes~eht weitgehend 
Einigkeit ( S ~ o x ,  1965; Do~l~, 1959; GOE~TLL~, 1964): Es beteiligen sich die proximalen 
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Bulbuswiilste A und B, Sep~um bulbi, Anteile des Septum ventriculorum, Bulbusauricular- 
sporn durch die Faltung der Iterzschleife (DOERR, 1959). 

Es bleibt demnach eine Zeitspanne yon mindestens 12 Tagen (34.--46. Tag), 
in der bei schon regelrechter Stellung des bereits septierten Bulbus ein isolierter 
Defekt (Morbus Roger) oder ein Aneurysma der Pars membranaeea sieh entwiekeln 
kann. Wie gesagt: wir zweifeln nicht, dab bei Fall 2 eine konnatale Entwieklungs- 
stSrung der Pars membranacea vorliegt, sic ist nur zeitlich sparer entstanden als 
in den beiden anderen Fallen. Diese Beobachtung zeigt, dab im Gegensatz zu der 
Ansieht yon LEv u. SAP~I~ (1938) (s. o.) sehr wohl Aneurysmen der Pars mem- 
branaeea vorkommen kSnnen, ohne dab sie Folge einer Stellungsanomalie des 
Bulbus eordis sind. Wahrend bei den beiden ersten Fallen die Aneurysmen rela- 
tiv glattwandig waren, zeigte der Fall 3 (Cossio-Lutembaeher-Syndrom) ganz 
unregelmaBige Nischen und Taschen, sowie nur in den unteren Teilen der erheb- 
lich fibrSs verdickten Pars membranaeea eine grSl~ere saekfSrmige VorwSlbung. 
Abb. 4 zeigt deutlich, welehen Belastungen die schrag verlaufende Pars mem- 
branacea ausgesetzt ist. Da hier aul3erdem noch entztindliehe Prozesse abgelaufen 
sind (nachweisbar am septalen Segel der Trieuspidalis und dem hinteren Mitral- 
segel), ist hier nicht beweisbar, dab das Aneurysma bereits zum Zeitpunkt der 
Geburt bestanden hat. DaB nur der untere Tell der Pars membranacea vorge- 
wSlbt ist, spricht eigentlich eher fiir Folgen der Entzfindung. Aul~erdem ist aueh 
die MSgliehkeit einer abgelaufenen Perforation in diesem Bereich zu erwagen, auf 
dig MEESSEN (1957) und SCHO]g~NI~CIACKEI%S ll. ADEBAttl~ (1955) sowie SCROE~- 
MAOI;~S (1958) bei Kombination des nach rechts gerichteten Aneurysma mit 
Aortenisthmustenose und bei naeh links gerichtetem Aneurysma mit Pulmonal- 
stenose hinwiesen und dadureh Beziehungen zur Fallotschen Tetrade aufzeigten. 

SCHOENMACKEI~S U. ADEBAttR (1955) legen bei tier Entstehung der Kammerseptumdefekte 
und der Aneurysmen wohl zu groBen Wert auf entzfindliehe Ver~nderungen, worauf schon 
GOERTTLER (1963, S. 548) hingewiesen hat, der einen Gegensatz der Anschauungen (DoERR- 
GOE~TTLE~ = embryonale Fehlentwicklung und MEESSEN-SO~OE~AC~E~S = sekund~rer Er- 
werb in der sp/~ten Fetalzeit) herausstellte. So sehreiben SOHOEN~C];E~S U. AD:EBAHR (1955): 
,,Alle Klappen angeborener Herz- und Gef/~Bfehlcr haben eine chroniseh-rezidiviercnde serSse 
Endocarditis mit Klappenverdickung bis zur Stenose" (S. 225). Andererseits: ,,Wir mSehten 
das Nebeneinander entwicklungsmechaniseher Theorien der Iterzfehler (DOE~R) und der endo- 
carditischcn Genese der kom]atalen Herzklappenfehlcr ... fi~r sehr fSrderlich halten ..." (1.e. 
S. 224). Dal~ hier nicht ein Nebeneinander besteht, sondcrn ein Nacheinander, daffir ist unser 
3. Fall ein seh5ner Beleg (erst: tiefgreifende EntwieklungsstSrung nachweisbar am hohen 
Vorhofseptumdefekt, Fehleinmiindung yon Lungenvenen, Dextropositio aortae mit entsprc- 
chend schragem Verlauf der Pars membranaeea; dann: Entzfindung der Klappen und im Be- 
reich der Pars membranaeea entweder im fetalen Leben, mSglieherweise aber auch im post- 
natalen Leben. 

Unsere Befunde stfitzen demnaeh die Doerrsche Konzeption, zeigen aber, dab 
auch entzfindliehe Faktoren (sekundar !) bei der Gestaltung der Pars membranaeea 
Einflul~ haben kSnnen, denn eine auf die Herzanlage einwirkende Schadliehkeit 
verursaeht eine Hemmungsmi~bildung und keine Entzfindung; dagegen reagiert 
der Fet mit tier ihm m6gliehen Form der Entzfindung, d.i. die Fibroelastose 
(DoERR, 1960; GO]~RTTLER, 1963; TSNDURY, 1957). 
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