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Mitral Valvulitis and Rupture of the Lejt Atrium

Summary. A 67 year old man with chronic recurrent rheumatic fever, mitral stenosis and
subacute bacterial endocarditis died because of rupture of the left atrium. The rupture probably
resulted from: endocarditis of the atrial wall, circulatory disturbances and hypoxia of the
atrial musculature with fatty and fibrous changes, and an increased intra-atrial pressure.
Additional damage may have been superimposed terminally by norepinephrine therapy.

Zusammenfassung. Bei einem 67 Jahre alten Mann wurde die Ruptur des linken Vorhofes
bei chronischer, rekurrierender Endokarditis und Stenose der Valvula mitralis beobachtet.
Die Ruptur wird als Folge mehrerer konkurrierender Verdnderungen dargestellt: parietale
Endokarditis des Vorhofdaches, hypoxischer, durch Stérungen der Kreislaufregulation
bedingter Parenchymschaden der Vorhofwand, narbiger und lipomatoser Wandumbau und
Steigerung des intraatrialen Blutdruckes. Die Moglichkeit einer zusétzlichen finalen degenera-
tiven Schidigung infolge Noradrenalin-Medikation wird erwogen.

Die Vorhofruptur des Herzens ist — im Gegensatz zur Ruptur der Kammern —
ein seltenes Ereignis. KoHN et al. (1954) berichten tiber 1 Fall unter 5900 Sek-
tionen. GODER (1960) erwiahnt in einem Beobachtungsgut von 31097 Obduktionen
mit 75 Fallen von Ventrikelruptur bei Myokardinfarkt keinen Fall einer Vorhof-
ruptur. Wir selbst haben unter 6200 Sektionen mit 26 Fallen von Ventrikelruptur
gleichfalls nur einen Fall einer Vorhofruptur beobachten kénnen. In &lteren
Sammelstatistiken mit insgesamt 710 Fillen von Herzruptur betrdgt der Anteil
der Vorhofrupturen mit 51 Fillen 7,3% (KrUMBHAAR et al., 1925; DAVENPORT,
1928). KoHN et al. zdhlten 1954 zusammen mit einer eigenen Beobachtung 80 Falle
von Vorhofruptur in der Literatur. Wir selbst haben seither keine weitere, patho-
logisch-anatomisch gesicherte Mitteilung im Schrifttum finden kénnen. Die Zu-
sammenstellung enthilt nur 5 Fille, in denen die Ruptur in Verbindung mit einem
Klappenfehler aufgetreten ist. Da die Atiopathogenese dieser Fille keine gesonderte
Darstellung gefunden hat, haben wir versucht, sie bei unserer Beobachtung naher
zu kliren.

Eigene Beobachtung

1. Klinische Vorgeschichle

67 Jahre alter Mann; Landwirt. Im Alter von 25 Jahren Erkrankung an Polyarthritis
rheumatica. Im Sommer 1966 im Alter von 66 Jahren erste kardiale Dekompensation. Diagnose
einer Mitralstenose mit beginnender relativer Tricuspidalinsuffizienz. Klinische Behandlung,
Besserung. Ende des Jahres erneute kardiale Dekompensation mit starker Ruhedyspnoe und
erheblicher Inappetenz. Im Februar 1967 neuerliche klinische Behandlung. Keine Tempera-
turen, keine Blutbildverdnderungen, keine Blutsenkungsbeschleunigung. Rekompensation
infolge Digitalisintoleranz erschwert, schlieBlich unméglich. In den letzten Lebenstagen
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a b
Abb. 1a u. b. Linke Herzkammer mit Mitralklappe, linker Vorhof (Ubersichts- und Detail-

aufnahme). Narbige Deformation der Segelklappen und der Sehnenféiden. Frische Exulceration
des vorderen Segels. Klaffender RiBl im Dach des linken Vorhofes

abdominale Beschwerden unter dem Bilde eines paralytischen Ileus. Am 3. 3. 67 gegen
15.45 Uhr plétzlicher Blutdruckabfall mit BewuBtlosigkeit. Trotz Noradrenalin-Infusion keine
Besserung des Zustandes. Exitus letalis um 17.10 Uhr.

2. Obduktionsbefund (SN 200/67 Pathologisches Institut Heidelberg)

Chronische rekurrierende Endokarditis der Valvula mitralis mit hochgradiger
Vernarbung und Verkalkung. Frische Exulceration des vorderen Segels mit
polyposen Auflagerungen. Mitralstenose mit relativer Tricuspidalinsuffizienz und
chronischen Stauungsorganen. Multiple Thromboembolien: frische anédmische
Infarkte der Nieren, der Milz und des linken Putamen ; embolischer VerschluB der
A. mesenterica cranialis mit hdmorrhagischem Infarkt des Diinndarmes und
eines Teiles des Dickdarmes. Ruptur des linken Vorhofes (Abb. 1a und b) mit
Blutung in den Sinus transversus pericardii. Herzbeuteltamponade (500 ml).

3. Feingewebliche Untersuchungen (Farbungen: HE, MG, El.-v.G.)

Rechie Herzkammer. Geringgradige Lipomatose. Hypertrophie der Muskelfasern. Starke
Verdickung und Sklerose des Epikard mit dichten lymphocytdren Infiltraten und pseudo-
glanduldren Wucherungen der Mesothelien.
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Abb. 2. a Rupturstelle der Vorhofwand. Mikroskopische Ubersichtsaufnahme. Vergr. 1:25.
H.E. b Parietale Endokarditis des linken Vorhofes mit Fibrinabscheidungen. Mikrophoto-
gramm. Vergr. 1:150. H.E. ¢ Serdse Entleimung des Endokard mit Dissektion.
Subendokardiale Blutstrafe. Mikrophotogramm. Vergr. 1:250. H.E.
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Abb. 3. a Hypertrophische, vacuolisierte Muskelfasern der Vorhofwand. Mikrophotogramm.

Vergr. 1:250. T.E. b Inveteriertes, interstitielles Odem mit degenerativen Verinderungen der

Muskelfasern. Mikrophotogramm. Vergr. 1:280. H.E. ¢ Wandumbau des Vorhofes mit
interstitieller Fibrose und Lipomatose. Mikrophotogramm. Vergr. 1:100. H.E.
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Linke Herzkammer. Hypertrophie der Muskelfasern. Zahlreiche spindelférmige Narben in
der Néhe kleiner Venen. Reichliche Ablagerungen von Lipofuscinpigment. Hypoxische Sarko-
plasmavacuolen.

Brustaorta. Breite Nekrose der Mediamitte. Schittere lymphocytéire Infiltrate und kleine
Narben im duBeren Mediadrittel.

Der linke Vorkof wurde in 0,5 cm breite, senkrecht zur Aortenebene orientierte Streifen
zerlegt. Von jedem dieser Gewebsstiicke wurden 10 Schnitte aus verschiedenen Tiefen mikro-
skopisch untersucht. Insgesamt liegen 100 Schnitte vor. Die feingeweblichen Befunde waren
vielgestaltig und bunt. Das Endokard wies neben einer mehrere Millimeter starken allgemeinen
Verdickung umschriebene parietale Fibrinabscheidungen und eine serése Entleimung mit einem
klaffenden Einrifi auf. Breite BlutstraBen mit Fibringerinnseln hatten das Endokard von der
Muskulatur abgehoben und die Schichten der Vorhofwand auseinandergetrieben. Die Vorhof-
wand lieB einen hochgradigen Umbau mit einer teils diffusen, teils mehr herdférmigen Ver-
narbung und einer erheblichen Lipomatose erkennen. Die Muskelfasern waren stark hyper-
trophiert, ihre Kerne bizarr, die Interstitien 6dematds gelockert mit deutlicher cellulirer
Realktion und strotzender vendser Hyperdmie. Neben frischen disseminierten Muskelfaser-
nekrosen und zahlreichen hypoxischen Sarkoplasmavacuolen fanden sich im Rupturbereich
groBere Nekroseherde (Abb. 2a—c und 3a—c).

Erorterung

Konx et al. (1954) haben in ihrer Zusammenstellung die Félle von Vorhof-
ruptur nach den Ursachen gegliedert. Der weitaus grofte Teil (43 Falle) ist im
Gefolge eines Vorhofinfarktes entstanden. In 19 Féllen war ein Trauma die
Ursache; in 7 Fillen sog. fettige Degeneration des Herzmuskels. In je 3 Fallen
stellten Herztumoren und Vorhofaneurysmata die Ursache dar. In nur 5 Fillen
trat die Ruptur in Verbindung mit einem Klappenfehler auf. Als Ursache der
Ruptur wird die vermehrte Druckbelastung der Vorhofwand angesehen.

Vergegenwirtigt man sich indessen die Héufigkeit der Herzklappenfehler und
stellt ihr die Seltenheit einer Vorhofruptur gegentiber, dann wird deutlich, daf3
der Klappenfehler allein nicht die Ursache der Ruptur sein kann. Vielmehr mufl
man eine besondere und komplexe Situation annehmen. Welche Einsicht in die
Atiopathogenese 146t unsere Beobachtung zu ?

Eine coronare Verschluflkrankheit mit Vorhofinfarkt hat nicht vorgelegen.
Die Sklerose der groBen Schlagaderiste war unerheblich, die Urspriinge der Vor-
hofarterien waren frei, die mikroskopisch sich darstellenden GefaBanschnitte un-
auffallig. Eine obliterative Arteriitis der Vorhofe, wie sie in den meisten Féllen
von Vorhofinfarkt beschrieben wurde, hat nicht vorgelegen (CLowE et al., 1934 ;
CusHING et al., 1942; Kouw et al., 1954). Fiir einen embolischen Verschluf eines
Schlagaderastes, den die multiplen Thromboembolien hitten vermuten lassen
konnen, ergab sich weder makroskopisch noch mikroskopisch ein Hinweis. Auch
der feingewebliche Aspekt der Vorhofwand lieB keine, fiir einen frischen Myokard-
infarkt beweisenden Verénderungen erkennen. Venenthromben, wie sie SOHOEN-
MACKERS (1963) in der Nihe myomalacischer Herzrupturen gefunden hat, oder
intramurale Blutungen aus nekrotischen Gefdlen (FrEEMAN, 1958) haben wir
nicht gesehen. Fiir eine plotzliche intraatriale Blutdrucksteigerung (NicoLIn:
et al., 1938; HanN, 1941) gibt die Krankengeschichte keinen Anhalt.

Warum also reil3t eine Vorhofwand, die iiber Jahrzehnte hindurch der Be-
lastung hatte standhalten koénnen, plétzlich ein? Gegen eine hdmodynamische
Verdnderung des Vitium spricht der Aspekt der vernarbten und verkalkten Herz-
klappen. Einen Befund, der die Ruptur schliissig und direkt erklirte, gibt es nicht.
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So bleibt zu fragen, ob die Summe der krankhaften Verdnderungen am Herzen
die Entstehung der Ruptur verstdndlich machen kann.

Der entziindliche Prozel3 am Herzen ist zweifellos nicht zur Ruhe gekommen.
Im Bereich des Epikard findet sich ein breiter Saum einer chronischen Entziindung
mit dichten, vorwiegend lymphocytiren Infiltraten und auffallenden ,,pseudo-
glanduliren” Wucherungen mesothelialer Zellen. BageEnsToss (1953) und Mug-
PHY (1960) haben sie bei der chronischen rheumatischen Entziindung des Herzens
beschrieben. Die aufsteigende Brustaorta weist mit schiitteren lymphocytéren
Infiltraten ihres duBleren Mediadrittels vergleichbare Verdnderungen auf. Auch
in der Wand des linken Vorhofes sind entzindliche Verinderungen in Gestalt
einer 6dematosen Lockerung des Interstitium mit erheblicher cellulidrer Reaktion
tiberaus deutlich. An den vernarbten Herzklappen ist iiberdies eine frische ulceros-
polypose Entziindung angegangen. Wichtigster Befund ist indessen eine parietale
Endokarditis im Bereich des Vorhofdaches mit umschriebenen Fibrinauflagerungen,
einer serdsen Entleimung und fibrinocider Verquellung des Endokard und einer
auffallenden dissezierenden Lockerung des myoendokardialen Grenzbereiches
(Abb. 2a—c). Atiologisch handelt es sich mithin um eine primdir rheumatische,
jetzt bakteriell infizierte und floride Endokarditis der Mitralklappe. Die parietale
Endokarditis der Vorhofwand muB} als umschriebene, sekundére und unspezifische
Wandendokarditis angesehen werden, die in der Umgebung entziindeter Herz-
klappen héiufig zu finden ist (REMMELE, 1962). Moglicherweise ist es an dieser
Stelle zu wiederkehrendem Kontakt zwischen Vorhofendokard und der starren,
von polypdsen Wucherungen bedeckten Klappe gekommen.

Weiter fallt ein starker Umbau der Vorhofwand mit tiberaus méchtiger Ver-
dickung und Sklerose des Endokard, einer allgemeinen interstitiellen Fibrose und
groBeren Narbenfeldern ins Auge. Dieser Befund legt den Gedanken an eine
chronische obliterative lymphangitische fibroplastische Myokarditis der Vorhof-
wand mit Verfestigung der Verschiebeschichten zwischen den Muskelfasern nahe
(DozRR, 1967, 1968). Die Lipomatose der stellenweise recht diitnnen Vorhofwand
ist dariiber hinaus betrachtlich (Abb. 3¢).

Hinzu kommt als weiterer bedeutsamer Befund eine erhebliche hypoxische
Schéidigung der hypertrophischen Muskelfasern. Zahlreiche Sarkoplasmavacuolen,
schollig zerfallene Muskelfasern und disseminierte frische Fasernekrosen lassen
das AusmalB unschwer erkennen. Auch das interstitielle Odem diirfte z.T. zu
Lasten des hypoxischen Parenchymschadens gehen. Sog. ,,basophile, mucoide
Degenerate” des Herzmuskels sprechen dafiir, daB dieses Odem schon lingere
Zeit in der Herzwand liegt. Sie sind nach Dorrr (1952) Ausdruck einer gestorten
Saftdurchflutung des Myokard (Abb. 3a und b).

Suchen wir abschliefend Beziehungen zur Krankengeschichte. Der Verstorbene
hat iiber Monate hinweg an einer schweren, nicht rekompensierbaren Herz-
insuffizienz gelitten. Entsprechende morphologische Verinderungen einer durch
Nekrosen und Narbenbildung entstandenen Geftigedilatation (LinzBacH, 1967)
der Vorhofwand sind evident. Die Stérung des intramuralen Saftestromes und
damit der Aufstau eines chronisch-inveterierten Odemes haben dadurch eine
weitere Verstdrkung erfahren. Auch die chronische Blutstauung der intramuralen
Venen spricht dafiir. Die ausgedehnte Medianekrose der Aorta kann nach den
Untersuchungen LopEs DE Farias (1955) und Taress’ (1956) als Ausdruck eines
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kollapsbedingten Parenchymschadens verstanden werden. Sie 148t erkennen, dafl
bereits vor dem finalen Kollaps, wohl im Gefolge der multiplen Thromboembolien,
Stérungen der Kreislaufregulation aufgetreten sind, die mithin die ausgedehnten
hypoxischen Verdnderungen des Herzens verursacht haben. Die Tatsache, dall
die floride Entziindung des valvuliren und parietalen Endokard klinisch unbemerkt
geblieben ist, kann nicht verwundern. Erfahrungsgemél gelingt es gerade bei den
chronisch-rezidivierenden Formen héufig nicht, die Entziindung oder den Ent-
zindungsgrad an der Herzklappe klinisch zu erkennen (Axscuirz et al., 1964;
AwscHUTZ, 1968).

Die ZerreiBung ist nach dem morphologischen Aspekt der Muskelfaser-
nekrosen, zahlreicher intramuraler Blutgerinnsel und der beginnenden celluléren
Reaktion im Rupturbereich durchaus dlter, als es das klinische Ereignis eines
plotzlich einsetzenden Kollapses mit Exitus im Ablauf 1 Std zu erkennen gibt.
Auch die Existenz oberflichlicher Endokardeinrisse zur Seite des Wanddurch-
bruches spricht fir einen protrahiert ablaufenden Vorgang. Angesichts dieser
Situation gewinnt die Noradrenalin-Infusion eine pathogenetische Bedeutung.
Degenerative Myokardschiden nach Noradrenalin sind gut bekannt (Basusz u.
JasmIN, 1965; Davip et al., 1968). Die Moglichkeit einer weiteren Wandschiddigung
bei inzipienter Wandruptur infolge Noradrenalineinwirkung wird man grund-
sitzlich erwigen missen.

Die Entscheidung dariiber, ob die initiale Blutung intramural durch Ruptur
kleiner Gefidfle entstanden ist und von einem sekundiren Endokardeinrif gefolgt
war oder ob sich die Blutung durch einen priméren Endokardeinbruch in das
intramurale Interstitium eingewiihlt hat, 146t sich an Hand des morphologischen
Befundes nicht entscheiden, da der rasche Ablauf dér Ruptur eine zeitliche Diffe-
renzierung nicht zulafBt.

Die Vorhofruptur stellt sich damit als Ergebnis einer Summe konkurrierender
pathologischer Verdnderungen dar. Parielale Endokarditis des Vorhofes, hyp-
oxischer Parenchymschaden, inhomogener Wandumbay mit entparenchymi-
sierender Fibrose und Lipomatose haben die dilatierte Vorhofwand derart alteriert,
daB unter dem gesteigerten Vorhofinnendruck die Wandruptur schlieflich in Szene
geben konnte.
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