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Forms and Development of Subaortic Stenosis

Summary. The evaluation of 530 post-mortem examinations of congenital angiocardio-
pathies revealed 6 cases of subaortic stenosis (1.13%). Macroscopically different types could
be differentiated: From the semicircular collar type — to the pseudovalvular—Ilike fibrous
cresttype, the pulvinate endocardial plate and the diaphragmatic ring types. The histological
results agreed with earlier findings. The stroma of the annular crest consisted of hyalinized
collagenous connective tissue, networks of elastic fibers and isolated smooth muscle cells.
Stenosis was associated with other anomalies in five instances, especially with coarctation of
the aorta, Ductus arteriosus Botalli apertus, ventricular septum defects and malformations
of the urogenital system.

From the age distribution, anamnesis, and correlation with other deformations, and
particularly the demonstration of myocardium in one of the subvalvular stenoses one may
conclude, that the subvalvular aortic stenosis is based on a congenital predisposition, and
complicated by functional or inflammatory processes.

Zusammenfassung. Unter 530 obduzierten angeborenen HerzgefaSmifibildungen fanden
sich 6 Beobachtungen von subvalvulirer Aortenstenose (1,13%). Makroskopisch waren ver-
schiedene Typen zu diagnostizieren: Halbringférmige kragen- bis pseudoklappenartige fibrose
Leisten, eine polsterartige Endokardplatte oder ein narbiger Ring. Die histologischen Unter-
suchungen ergeben mit fritheren Ergebnissen tbereinstimmende Befunde, wobei das Geriist
der Ringleiste aus hyalinisiertem kollagenen Bindegewebe, elastischen Netzen und vereinzelt
glatten Muskelfasern besteht. Bei 5 Patienten war Koppelung mit iibrigen kardio-vasculdren
Anomalien und KérpermiBbildungen festzustellen, wobei besonders die Kombination mit
Aortenisthmusstenosen, offenem Ductus Botalli, Ventrikelseptumdefekten und MiBbildungen
des Urogenitalsystems beobachtet wurde. Altersverteilung, Anamnese und Korrelation mit
iibrigen MiBbildungen, insbesonders aber der Nachweis von Myokard in einer der subvalvu-
liren Stenosen, gestatten die Aussage, dafl diesem Herzfehler eine konnatale Anlage, kom-
pliziert durch ein funktionell-entziindliches Geschehen, zugrunde liegt.

Seitdem CHEVERs 1842 erstmals iiber die subvalvulire Aortenstenose berich-
tete, liegen in der pathologisch-anatomischen Literatur nicht viel mehr als
100 Fille einschligiger Beobachtungen vor. Die Stenosen des Aortenconus werden
in fibrés-endokardiale und in muskulire Formen unterteilt. Letztere sind beson-
ders selten und beruhen auf einer dysproportionierten muskuldren Verdickung
des Septum unterhalb der Aortenklappen. Die fibros-endokardialen Stenosen
dagegen sind morphologisch und genetisch uneinheitlich und sollen in der vor-
liegenden Arbeit Gegenstand einer naheren Untersuchung sein.

Hiufigkeit
Nach Klassifizierang von 530 nichtoperierten und operierten Herz-GefifmiBibildungen
(KERL, 1967) am obengenannten Institut, konnten wir unter 23809 Obduktionen aller Alters-
klassen der Jahre 1957—1966 6 Fille (1,13% aller angeborenen Herzfehler) mit charakteristi-
scher linksseitiger Conusstenose beobachten. Abzutrennen von diesen sind die relativ hdufigen
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Stenosen des Aortenostium im Rahmen der Endomyokard-Fibroelastose, sowie Atresien beim
Hypoplasiekomplex der linken Herzantimere als Bestandteil verschiedener Syndrome. Iso-
lierte valvulire und supravalvuldre Aortenstenosen sind dagegen ebenso wie die Conus-
stenosen selten (Tabelle 1).

Tabelle 1. Stenosen und Atresien des Ostium aortae im eigenen Obduktionsgut
(unter 530 Herz-Gefdfmifbildungen)

Isolierte Conusstenosen 3
Conus- und Ostiumstenosen (Doppelstenosen)

Kombinierte Conus-, Ostium- und supravalvulire

Stenosen
Isolierte valvuldre Stenosen 5
Hypoplasiekomplex der linken Antimere 20

Endomyokard-Fibroelastose und valvulire Aortenstenose 14

Valvulidre Stenosen und Atresien in Kombination 26
mit verschiedenen anderen kongenitalen Angiokardio-
pathien (Pseudotruncus pulmonalis, Aortenisthmusstenose,
Cor triloc., u.a.)

Makroskopische Befunde

Das makroskopische Bild ist sehr verschieden (Tabelle 2). In differentem, von der Linge
der Pars membranacea septi ventriculorum abhingigen Abstand vom Aortenostium wurde
in 3 Féllen (Fall I, IT und V; Abb. 1 und 5a) eine semizirkuldre kragen- bis pseudoklappen-
artige, vom Ventrikelseptum zum aortalen Mitralsegel, senkrecht zur Ausflulbahn des linken
Ventrikels verlaufende, prominierende fibrose Leiste beobachtet. Sie wurde von Dorrr (1959)
als ,,Crista saliens” (Conusringbinde) bezeichnet. Im Fall VI ist der subvalvulire Anteil in
seiner Giesamtheit von einem narbigen Ring irisblendenartig stenosiert (Abb. 2). Andererseits
fanden sich eine simsartige Endokardplatte als Begrenzung eines kleinen Ventrikelseptum-
defektes (Fall ITI, Abb. 3) oder parallel zur Herzachse orientierte fibrise Pfeiler (Fall IV,
Abb. 4), die von einer queren Leiste ausstrahlen. In allen Fillen wurde eine méchtige Hyper-
trophie des linken Ventrikels festgestellt und hiufig zeigte das verdickte parietale Endokard
im Ausstromungsteil eine Sklerose. Meist waren die Aortenklappen im Sinne einer abgelaufe-
nen Endokarditis verdndert.

In Fall V fand sich zwischen der rechten Aortenklappe und der subvalvuldren Leiste eine
aneurysmatische Vorwolbung der Pars membranacea in den Conus pulmonalis mit sonden-
durchgéngiger Perforationsliicke (Abb. 5a u. b).

In Tabelle 2 sind ferner die Geschlechts- und Altersverteilung, die Anamnese, sowie die
Korrelation mit anderen Anomalien zusammengefafit. Das ménnliche Geschlecht Gberwiegt.
Bei 5 Patienten, die das 20. Lebensjahr nicht erreichten, zeigte sich Koppelung mit intra-
kardialen Mifbildungen und herznahen GefdBanomalien. Wir fanden am hiufigsten Korrela-
tion mit Aortenisthmusstenosen und offenem Ductus Botalli, sowie in weiterer Reihenfolge
mit Kammer-Septumdefekten, Klappenmifibildungen, Dysphagia lusoria und Hypoplasie der
Aorta. Auch Kombination mit Mifbildungen der éibrigen Organe wurden beobachtet (Uro-
genitaltrakt und Knochensystem). Die Anamnese zeigt, dafl in itberwiegender Zahl der Herz-
fehler entweder bereits seit der Geburt oder mehrere Monate spiter bekannt war.

Histologische Befunde

Die histologische Untersuchung ergibt folgenden Befund: Das Geriist der sog. Ringleiste
besteht aus reichlich hyalinisiertem kollagenen Bindegewebe, elastischen Netzen und ver-
einzelt glatten Muskelfasern, sowie besonders in der Nahe des freien Randes gelegenem zell-
reichen Stitzgewebe, entsprechend dem Aufbau des aus den distalen Bulbuswiilsten hervor-
gegangenen Taschenklappenendokard. Die elastisch-muskuldre Schicht des Endokard grenzt

2 Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 347
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Abb. 1. Blick auf den Ausstromungsteil des linken Ventrikels: Typische Crista saliens
(zwischen den Pfeilen). Fall I

Abb. 2. Blendenartige Einengung des Aortenconus (Pfeil). Fall VI

die Basis der Leiste in einigen Priparaten deutlich ab; stellenweise finden sich organisierte
Thromben am freien Rand und Verkalkung. Eine nennenswerte Vascularisation fehlt. Die
Crista ist in allen Féllen von einem durchlaufenden zarten endothelialen Zellsaum bedeckt.
In einem der Fille fanden wir in der subvalvuliren Stenose Herzmuskelgewebe.

Histologische Befunde der einzelnen Fdlle (halbschematische Darstellung in Abb. 6 bzw.
Mikrophotogramm in Abb. 7).

Fall I (S 1918/64). Die zapfenartig in die Lichtung vorspringende subvalvulire Leiste
besteht groBtenteils aus kollagenem hyalinisierten Bindegewebe ; subendokardial sind elastische
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Abb. 3 Abb. 4

Abb. 3. Oberhalb eines kleinen Ventrikelseptumdefektes liegt eine scharf abgegrenzte sims-
artige Endokardplatte (Pfeil). Fall TIT

Abb. 4. Unterhalb der verdickten und miteinander verwachsenen Aortenklappen eine fibrose

Leiste (zwischen den Pfeilen), mit endokarditischen Auflagerungen; zwei sich caudal ver-

jingende Pfeiler strahlen in das Ventrikelseptum aus. Im unteren Kammeranteil ziehen von
den Trabekeln die Lichtung querende Muskelbriicken. Fall IV

Abb. 5. a Die subvalvuldre Stenose wird
durch eine pseudoklappenartige Leiste
gebildet (Pfeil). Fall V. b In den Conus
pulmonalis perforiertes Aneurysma der
Pars membranacea. Die Perforationsliicke
in Abb. 5a ist entlang der Sonde eroffnet

PAd
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Tabelle 2
Anamnese Aortenconus Klappen Korrelation mit
Alter, anderen kardio-
Geschlecht vasculiren Ano-
malien, sowie herz-
fernen Kdorper-
mifbildungen
Fall I Herzfehler seit 0,5 cm unterhalb Chronische —
30J., 3 der frihen Kind- des Ansatzes der fibroplastische
heit bekannt Aortenklappen Endokarditis der
kragenférmige Aortenklappen
endokardiale
Leiste (typische
Crista saliens)
Fall 11 Kongenitales 1,5 cm unterhalb Abgelaufene Obere Aorten-
2,2J., 3 Vitium wird der Aortenklappen Endokarditis. Isthmusstenose,
erstmals im fibrése halbring- Stenose des hochsitzender VSD.
3. Mon. dia- formige Endokard-  Aorten- und Ductus arteriosus
gnostiziert leiste vom Septum  Mitralostiums Botalli ap.,
zum aortalen bivelare
Mitralsegel reichend Aortenklappe
Fall TIT  Seit der Geburt  Narbige Endokard-  Hypoplasie der Obere Aorten-
6 Mon.,  kongenitales platte als kraniale Aortenklappen isthmusstenose,
3 Vitium, Kern- Begrenzung eines hochsitzender VSD.
ikterus kleinen VSD Ductus art. Bo-
talli ap., Dys-
phagia lusoria,
Nierenmifbildung
bds.
Fall IV Seit der Geburt  Bis 1 cm ventrikel-  Aortenostium Ductus Botalli ap.,
16 J., &  kongenitales wirts vom semi- und supravalva-  Hypoplasie der
Vitium lunaren Ansatz- liare Stenose. Aorta, Nieren-
rand gelegene Endo- Abgelaufene miBibildung links,
kardverdickung, Endokarditis Kryptorchismus
von der einzelne der Aorten- und  rechts
Pfeiler parallel Pulmonalklappen
zur Herzachse auf
das Ventrikelseptum
ausstrahlen
Fall V Vitium seit der Gegen die Herz- — Aneurysma der
74,3 Geburt bekannt. spitze zu einge- Pars membrana-
Sturz der Mut- rollte klappen- cea, Schidel-
ter iiber eine artige fibrose HirnmiBbildung,
Stiege in der Leiste Spaltwirbel
10. Schwanger-
schaftswoche
Fall VI Operation wegen Circulidre iris- MiBbildung der  Mittlere Aorten-
5dJ., % Aortenisthmus-  blendenartige Ein- Aortenklappen isthmusstenose,
stenose engung des Conus Dysphagia lusoria

aorticus
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Abb. 6. Halbschematische Darstellung der verschiedenen Moglichkeiten der Aortenconus-
stenosen in den Fillen II—V

Abb. 7. Sagittalschnitt durch den linkskammerigen Ausstrémungsteil. Die subvalvulire
Stenose ist durch den Pfeil markiert. Chronisch fibroplastische Endokarditis der Aortenklappen.
Fall I
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Netze angedeutet. Der freie Rand enthilt verkalkte Partien, jedoch keine frischen Fibrin-
auflagerungen.

Fall I] (S 372/63). Die makroskopisch beschriebene subaortale Stenose ist fast ausschlief3-
lich aus dichtem kollagenen Bindegewebe aufgebaut. Nahe der Oberfliche sind Herzmuskel-
fasern nachweisbar, welche ein stecknadelkopfgroBes geschlossenes Feld einnehmen (s. Abb. 6).
Die Herzmuskelfasern verlaufen senkrecht zur Ausstrémungsrichtung des Blutes und parallel
zu den umgebenden kollagenen Faserbiindeln. Es findet sich ein sehnenférmiges Einstrahlen
von Kollagenfasern in die Muskelbiindel. Innerhalb dieses kleinen Myokardfeldes lassen sich
zahlreiche netzférmig angeordnete Capillaren darstellen. — Aortenwirts an der Oberfliche
der Crista liegt ein postthrombotischer Herd aus Granulationsgewebe. Die Aortenklappen
zeigen Vernarbung, Desmolyse und Verquellung. Das valvulire Endokard ist michtig ver-
dickt. Im Myokard ist eine besonders perivaskuldre Bindegewebsvermehrung nachweisbar.
Vielfach umscheidet das Bindegewebe die Herzmuskelzellen wie bei einer starken Myokard-
fibrose.

Foll IIT (S 1901/64). Tm Ausstromungsteil des Conus aorticus erscheint das Endokard
polsterartig von zirkuliren kollagenen Fasern verdickt. Die oberflichliche Schichte der
Crista wird von einem zellarmen Granulationsgewebe gebildet.

Foll IV (S 1796/65). Die Leiste ist vorwiegend aus kollagenen Biindeln aunfgebaut; am
cranialen Ansatzpunkt sieht man zahlreiche Capillaren.

Fall V (S 1965/65). Das fingerartig nach unten umgeschlagene Material der subvalvuliren
Stenose besteht aus kompakt gefiigtem kollagenen Bindegewebe. Die zentralen Teile zeigen
einen besonderen Faserreichtum an giesonroten Strukturen mit dazwischen reichlich ent-
wickelten elastischen Faserbiindel und glatter Muskulatur. Spitzenwérts in der Nihe des
freien Randes ist ein zellreiches Stiitzgewebe ausgebildet. Die elastisch-muskulése Schicht
des Endokards grenzt die Basis der Crista deutlich ab. Zeichen einer Entziindung und Vascu-
larisation fehlen.

Fall VI (wurde histologisch nicht untersucht).

Pathogenese

Die Entstehung der subvalvuliren linksseitigen Stenosen ist umstritten.
Frithere Autoren sehen die Ursache fiir die Verinderungen im Fortbestehen
rudimentérer Klappenreste wie bei niederen Entwicklungsstufen der Fische
(Dirc, 1883; DorMaNNs, 1939). Nach KErra soll der subaortale Ring durch eine
Hemmung der Riickbildung des Bulbus cordis entstehen. Auf Grund ausfiihr-
licher Studien der Herzentwicklung hat Dorrr (1955) eine Theorie der Stérung
,,der vektoriellen Bulbusdrehung®‘ entwickelt, wonach an der Nahtstelle von
Bulbus und Kammer jenseits der 7. Entwicklungswoche auf dem Boden einer
Endokardverwerfung die Ringleiste entstehe. GOERTLER (1960) rechnet die links-
seitigen Conusstenosen zu einer diskreten Form des Linksherz-Hypoplasiesyn-
droms. Es wird andererseits in Betracht gezogen, daB das Crista-Material einem
Entziindungsprodukt entspricht (Ubergreifen der Entziindung von der Mitralis
und Aorta; Novr, 1963) oder Folgezustand einer Klappeninsuffizienz (Zahnsches
Insuffizienzzeichen) ist, oder auf andere Art mechanisch funktionell entsteht. In
der Tat ist die Grenze zwischen Ventrikelmuskulatur und Herzskelet, der die
Crista saliens folgt (Région mitroaortique), der Einwirkung des Blutstromes
besonders ausgesetzt. An dieser Insertionslinie macht sich der gewebsbildende
Reiz einer zerrenden Blutstromung in besonderem MaBe geltend; daher sind an
dieser Stelle umschriebene Bindegewebshyperplasien, Fibrosen und arterioskleroti-
sche Verianderungen hiufig anzutreffen (STERNBERG, 1930). Die subaortale Ste-
nose koénnte aber auch durch akzessorische Gewebsteile von der Mitralis und
iiberzahlige Sehnenfiden, sowie bei gleichzeitigem Ventrikelseptumdefekt oder
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Ostium atrioventriculare commune durch Anomalien der Tricuspidalis (durch-
héingendes septales Segel) bedingt sein (SELLERS et al., 1964). Zeichen einer fri-
schen oder vorangegangenen Entziindung wurden in unserem Untersuchungs-
material nur in 2 Fallen festgestellt und sind wohl als sekundédre Reaktion zu
werten. Vor allem erscheint uns der Nachweis von Myokard in der subvalvulidren
Crista zur Deutung des Herzfehlers im Sinne einer MiBbildung beweisend.

Zuy Atiologie kann nur in Fall 5 Stellung genommen werden. Es handelte sich
um einen 7jihrigen Patienten, dessen Mutter in den ersten Schwangerschafts-
wochen iiber eine Stiege gestiirzt war. In simtlichen anderen Féllen konnte trotz
eingehender Exploration der Krankengeschichten kein ursdchlicher Zusammen-
hang zwischen Herzfehler und Graviditdtsverlauf gefunden werden.

In den letzten Jahren haben auch die muskuliren Stenosen des Aortenconus
eine zunehmende Bedeutung erlangt. Charakteristisch fiir diesen Herzfehler ist
eine umschriebene oder diffuse Myokardhypertrophie der AusfluBbahn des linken
Ventrikels. Histologisch sind die Muskelfasern verdickt und verkiirzt; sie sind
héufig auch atypisch angeordnet. Zum Unterschied von den valvuliren Stenosen
zeigt die Aorta keine Dilatation. Atiopathogenetisch werden embryonale Diffe-
renzierungsstorungen, arterieller Hypertonus und Fehlstellung des aortalen
Mitralsegels erértert (GOERTLER, 1963, 1968; BRaAUNWALD et al., 1964 ; Fix et al.,
1964).

SchluBbetrachtung

Die primér gute Lebenserwartung der Patienten mit subvalvuldrer Conus-
stenose wird natiirlich durch gleichzeitig bestehende Mifibildungen und Kompli-
kationen, wie insbesonders die entziindlichen Stenosen am Aortenostium getriibt.
Wenn keine Begleitmifbildungen bzw. -entziindungen vorliegen, sterben die
Patienten meist zwischen dem 30. und 40. Lebensjahr. BRANDENBURG (1962)
berichtet iiber die auBerordentlich hohe Uberlebenszeit einer 84jahrigen Patientin
mit subvalvuldrer Aortenstenose. Die chirurgische Intervention besteht in trans-
aortalem Vorgehen und Abtragung der Leiste unter Schonung der hinteren Ver-
zweigungsgruppe des linken Schenkels des Hisschen Biindels, wobei die Muskula-
tur des Kammerseptum nicht verletzt werden sollte (DOERR et al., 1965). Dabei
kénnen — obwohl die spezifische Muskulatur des Reizleitungssystems mechanisch
tuberhaupt nicht lidiert wurde — massive Hamatome auftreten und Sickerblu-
tungen in die sog. Verschiebeschichten der Umgebung des Reizleitungssystems
nachgewiesen werden (DoErr, 1967).

Anamnese und Altersverteilung unseres Beobachtungsgutes, Korrelation mit
anderen HerzmiBbildungen und Koppelung mit tibrigen OrganmiBbildungen, so-
wie die histologischen Befunde sprechen fiir eine konnatale Anlage der subvalvu-
laren Aortenstenose, wobei als Voraussetzung fiir die Weiterentwicklung des
Fehlers offenbar eine Entwicklungsstérung in der Hohe des ehemaligen Bulbus-
ansatzes vorliegt; in der Folge konnen Entziindungen beglinstigt auftreten. Das
endgiiltige morphologische Bild wird durch die plastische Wirkung des Blut-
stromes geformt; hiebei kommt es zu Fibrindurchtrinkungen von Endokard-
und Klappenstroma, zu subaortaler Thrombenbildung und sekundir zellig fase-
riger Organisation mit ausgedehnten Fibrosierungen und regressiven Veridnde-
rungen.
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