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Vorhof~uptur bei Herzklappenfehler 
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Mitral Valvulitis and Rupture o/the Left 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 h~ve been superimposed terminally by norepinephrine therapy. 

Zusammen]assung. Bei einem 67 Jahre alten Mann wurde die Ruptur des linken Vorhofes 
bei chroniseher, rekurrierender Endokarditis und Stenose der V~lvula mitralis beobaehtet. 
Die t~uptur wird als Folge mehrerer konkurriercnder Ver~ndcrungen dargcstellt: parietale 
Endokarditis des Vorhofdaches, hypoxischer, durch StSrungen der Kreislaufregulation 
bedingter Parenchymschaden der Vorhofwand, narbiger und lipomatSser Wandumbau und 
Steigcrung des intraatrialen Blutdruckes. Die MSglichkeit einer zus~tzlichen finalen degenera- 
riven Sch~digung infolge Noradrenalin-Medikation wird erwogen. 

Die Vorhof rup tu r  des Herzens  is t  - -  im Gegensatz  zur  R u p t u r  der  K a m m e r n  - -  
ein seltenes Ereignis .  KoH• et  ah (1954) ber ich ten  fiber 1 Fa l l  un t e r  5900 Sek- 
t ionen.  GODEtt (1960) erw/~hnt in e inem Beobach tungsgu t  yon 31097 Obduk t ionen  
mi t  75 Fa l l en  von Ven t r i ke l rup tu r  bei  M y o k a r d i n f a r k t  keinen Fa l l  einer Vorhof- 
rup tur .  Wi r  selbst  haben  un te r  6200 Sekt ionen  mi t  26 Fa l l en  yon  Ven t r ike l rup tu r  
gleiehfalls nur  einen Fa l l  einer  Vorhof rup tu r  beobaeh ten  k6nnen.  I n  /£1teren 
Sammel s t a t i s t i ken  mi t  insgesamt  710 F~l len  yon  H e r z r u p t u r  be t rgg t  der  Antef l  
der  Vorhof rup tu ren  mi t  51 F/~]len 7,3 % (KI~uMBItAA~ et  al., 1925; DAVENPORT, 
1928). KOH~ et ah z/~hlten 1954 zusammen  m i t  einer eigenen Beobach tung  80 F/~lle 
von Vorhof rup tu r  in der  L i t e ra tu r .  Wi r  selbst  haben  sei ther  keine weitere,  pa tho-  
log isch-anatomiseh  gesieherte  Mit te i lung im Sehrf f t tum f inden kSnnen.  Die Zu- 
sammens te l lung  enth/~lt nur  5 F/~lle, in denen die R u p t u r  in Verb indung  mi t  e inem 
Klappenfeh le r  aufge t re ten  ist. D a  die At iopa thogenese  dieser F/tlle keine gesonder te  
Dars te l lung  gefunden hat ,  haben  wir  versueht ,  sie bei  unserer  Beobaeh tung  ngher  
zu kl£ren.  

Eigene Beobachtung 
1. Klinische Vorgeschichte 

67 Jahre alter Mann; Landwirt. Im Alter von 25 Jahren Erkrankung an Polyarthritis 
rheumatiea. Im Sommer 1966 im Alter yon 66 Jahren erste kardiale Dekompensation. Diagnose 
einer Mitralstenose mit beginnender relativer Tricuspidalinsuffizienz. Klinische Behandlung, 
Besserung. Ende des Jahres erneute kardiale Dekompensation mit starker t~uhedyspnoe und 
erheblieher Inappetenz. Im Februar 1967 neuerliche klinisehe Behandlung. Keine Tempera- 
turen, keine Blutbildveriinderungen, keine Blutsenkungsbeschleunigung. I~ekompensation 
infolge Digitalisintoleranz ersehwert, sehlieBlich unm6glieh. In den letzten Lebenstagen 
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Abb. 1 a u. b. Linke Herzk~mmer mit Mitralklappe, linker Vorhof (l~bersichts- und Detail- 
aufnahme). Narbige Deformation der Segelklappen und der Sehnenfiiden. Frisehe Exulceration 

des vorderen Segels. Klaffender l~i[t im Daeh des linken Vorhofes 

abdominale Besehwerden unter dem Bilde eines paralytisehen Ileus. Am 3.3.67 gegen 
15.45 Uhr plStzlieher Blutdruckabf~ll mit BewuBtlosigkeit. Trotz Noradrenalin-lnfusion keine 
Besserung des Zustandes. Exitus let~lis um 17.10 Uhr. 

2. Obduktionsbe/und (SN 200/67 Patbologisches Insti tut  geide]berg) 

Chronische rekurrierende Endokarditis der Valvula mitralis mit hochgradiger 
Vernarbung und Verkalkung. Frische Exulceration des vorderen Segels mit 
polypSsen Auflagerungen. Mitralstenose mit relativer Trieuspidalinsuffizienz und 
ehronisehen Stauungsorganen. Multiple Thromboembolien: frische an£mische 
Infarkte der Nieren, der Milz und des linken Putamen; embolischer Verschlul~ der 
A. mesenterica eranialis mit h£morrhagischem Infarkt des Dfinndarmes und 
tints Tei]es des Diekdarmes. gup tu r  des linken Vorhofes (Abb. 1 a und b) mit 
Blutung in den Sinus transversus pericardfi. Herzbeuteltamponade (500 ml). 

3. Feingewebliche Untersuchungen (F~rbungen: HE, MG, EI.-v.G.) 
Rechte Herzkammer. Geringgradige Lipomatose. Hypertrophie der Muskelfasern. Starke 

Verdickung und Sklerose des Epik~rd mit diehten lymphocyt~ren Infiltraten und pseudo- 
glandul~tren Wucherungen der Mesothelien. 
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Abb. 2. ~ Rupturstelle der Vorhofwand. Mikroskopisehe Ubersichts~ufnahme. Vergr. 1:25. 
tI.E. b Parietale Endokarditis des linken Vorhofes mit Fibrinabseheidungen. Mikrophoto- 

gramm. Vergr. 1:150. tt.E. c SerSse Entleimung des Endokard mit Dissektion. 
SubendokardiMe BlutstraBe. Mikrophotogramm. Vergr. i:250. I-I.E. 
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Abb. 3. a Hypertrophische, vacuolisierte Muskelfasern der Vorhofwand. YClikrophotogramm. 
Vergr. 1 : 250. X-I.E. b Invet6riertes,  interstitielles 0dem mit  degenerativen Ver~nderungen der 
Muskelfasern. ~¢fikrophotogramm. Vergr. 1:280. H.E. c Wandumbau  des Vorhofes mit  

interstitieller Fibrose und Lipomatose. Mikrophotogramm. Vergr. 1 : 100. H.E. 
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Linke Herzkammer. Hypertrophie der Muskelfasern. Zahlreiche spindelf6rmige Narben in 
der N~he kleiner Venen. Reichliche Ablagerungen yon Lipofuscinpigment. ttypoxisehe Sarko- 
plasmavacuolen. 

Brustaorta. Breite Nekrose der Mediamitte. Schfittere lymphoeyt/~re Infiltrate und kleine 
Narben im EuBeren Mediadrittel. 

Der linke Vorho[ wurde in 0,5 cm breite, senkrecht zur Aortenebene orientierte Streifen 
zerlegt. Von jedem dieser Gewebsstficke 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 parietMe Fibrinabscheidungen und eine serSse Entleimung mit einem 
klaffenden Einri[3 auf. Breite Blutstragen mit Fibringerinnseln hatten das Endokard yon der 
Muskulatur abgehoben und die Schichten der Vorhofwand auseinandergetrieben. Die Vorhof- 
wand lieB einen hochgradigen Umbau mit einer tells diffusen, tells mehr herdfSrmigen Ver- 
narbung und einer erheblichen Lipomatose erkennen. Die 3Iuskelfasern waren stark hyper- 
trophiert, ihre Kerne bizarr, die Interstitien 6demat6s gelockert mit deutlicher cellul/~rer 
Reaktion und strotzender venSser ttyper/~mie. Neben frischen disseminierten Muskelfaser- 
nekrosen und zahlreiehen hypoxischen Sarkoplasmavaeuolen fanden sich im Rupturbereich 
gr6gere Nekroseherde (Abb. 2a--c und 3a--e). 

ErSrterung 
K o ~  et al. (1954) haben in ihrer Zusammenstellung die F~llo yon Vorhof- 

ruptur naeh den Ursachen gegliedert. Der weitaus grSBte Tell (43 F/~lle) ist im 
Gefolge eines Vorhofinfarktes entstanden. In 19 F/~llen war ein Trauma die 
Ursache; in 7 F~llen sog. fettige Degeneration des Herzmuskels. In  je 3 F/£11en 
stellten Herztumoren und Vorhofaneurysmata die Ursaehe dar. In  nur 5 F~llen 
trat  die Ruptur  in Verbindung mit einem Klappenfehler auf. Als Ursaehe der 
l~uptur ~drd die vermehrte Druekbelastung der Vorhofwand angesehen. 

Vergegenw~rtigt man sieh indessen die H~ufigkeit der Herzklappenfeh]er und 
stellt ihr die Seltenheit einer Vorhofruptur gegenfiber, dann wird deutlieh, dab 
der Klappenfehler Mlein nieht die Ursache der Ruptur  sein kann. Vielmehr mug 
man eine besondere und komp]exe Situation annehmen. Welehe Einsieht in die 
Atiopathogenese l~$t unsere Beobaehtung zu ? 

Eine eoronare Verschlugkrankheit mit Vorhofinfarkt hat nieht vorgelegen. 
Die Sklerose der grof~en Sehlagader/~ste war unerheblieh, die Ursprfinge der Vor- 
hofarterien waren frei, die mikroskopiseh sich darstellenden Gef/~Bansehnitte un- 
auff/~llig. Eine obliterative Arteriitis der Vorh6fe, wie sie in den meisten F~llen 
yon Vorhofinfarkt beschrieben wurde, hat nieht vorgelegen (CLowv~ et a]., 1934; 
CusI~I~G et al., 1942; Ko~[~ et al., 1954). F/ir einen embolisehen Versehlug eines 
Schlagaderastes, den die multip]en Thromboembo]ien h/~tten vermuten lassen 
kSnnen, ergab sieh weder makroskopisch noeh mikroskopiseh tin Hinweis. Auch 
der feingewebliehe Aspekt der Vorhofwand ]ie$ keine, ffir einen frisehen Myokard- 
infarkt beweisenden Ver/£nderungen erkennen. Venenthromben, wie sie SCHO~C- 
MAC~:s, nS (1963) in der N/~he myomMacischer Herzrupturen gefunden hat, oder 
intramurMe Blutungen aus nekrof, ischen Gef/~gen (F~EE~A~¢, 1958) haben wir 
nicht gesehen. Ffir eine plStzliche intraatriMe Blutdrucksteigerung (~TIGOLINI 
et al., 1938; HAI~,  1941) gibt die Krankengeschichte keinen AnhMt. 

Warum Mso reif]t eine Vorhofwand, die fiber Jahrzehnte hindurch der Be- 
lastung hatte standhMten kSnnen, plStzlieh ein ? Gegen eine h~modynamisehe 
Vergnderung des Vitium sprieht der Aspekt der vernarbten und verkalkten Herz- 
klappen. Einen Befund, der die l~uptur sehlfissig und direkt erk]~rte, gibt es nicht. 
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So bleibt zu fragen, ob die Summe der krankhaften Ver~tnderungen am Herzen 
die Entstehung der Ruptur verst£ndlieh machen kann. 

Der entzfindliche Prozeg am Herzen ist zweifellos nieht zur Ruhe gekommen. 
Im Bereieh des Epikard finder sieh ein breiter Saum einer ehronisehen Entz(indung 
mit diehten, vorwiegend lymphocyt/~ren Infiltraten und auffallenden ,,pseudo- 
glanduliiren" Wueherungen mesothelialer Zellen. BAGGWNSTOSS (1953) und MuR- 
]~Y (1960) haben sie bei der chronischen rheumatisehen Entzfindung des Herzens 
beschrieben. Die aufsteigende Brustaorta weist mit schiitteren lymphoeyt~ren 
Infiltraten ihres £ugeren Mediadrittels vergleiehbare Ver~nderungen auf. Aueh 
in der Wand des linken Vorhofes sind entzfindliehe Ver~tnderungen in Gestalt 
einer 5demat6sen Lockerung des Interstitium mit erheblicher cellul~rer l%eaktion 
fiberaus deutlich. An den vernarbten Herzk]appen ist fiberdies eine frische uleerSs- 
polyp6se Entzfindung angegangen. Wiehtigster Befund ist indessen eine parietale 
Endokarditis im Bereieh des Vorhofdaehes mit umsehriebenen Fibrinauflagerungen, 
einer ser6sen Entleimung und fibrinoider Verque]lung des Endokard und einer 
auffa]lenden dissezierenden Loekerung des myoendokardialen Grenzbereiehes 
(Abb. 2a--e). Atio]ogisch handelt es sieh mithin um eine primiir rheumatische, 
]etzt ba]cteriell in/izierte und ]loride Endo]carditi8 der Mitrallclaplge. Die parietale 
Endokarditis der Vorhofwand mug als umsehriebene, sekund~re und unspezifisehe 
Wandendokarditis angesehen werden, die in der Umgebung entziindeter gerz- 
klappen h£ufig zu finden ist (REMMELE, 1962). MSglieherweise ist es an dieser 
Stelle zu wiederkehrendem Kontakt zwischen Vorhofendokard und der starren, 
yon polyp6sen Wucherungen bedeckten Klappe gekommen. 

Welter f~llt ein starker Umbau der Vorhofwand mit fiberaus m£chtiger Ver- 
diekung und Sklerose des Endokard, einer al]gemeinen interstitiellen Fibrose und 
gr6geren Narbenfeldern ins Auge. Dieser Befund ]egt den Gedanken an eine 
chronisehe obliterative lymphangitisehe fibroplastische Myokarditis der Vorhof- 
wand mit Verfestigung der Verschiebesehiehten zwisehen den Muskelfasern nahe 
(DoloRs, 1967, 1968). Die Lipomatose der stellenweise recht d(innen Vorhofwand 
ist darfiber hinaus betr~chtlieh (Abb. 3 c). 

Hinzu kommt als weiterer bedeutsamer Befund eine erhebliche hypoxische 
Schgdigung der hypertrophisehen Muskelfasern. Zahlreiche Sarkoplasmavaeuolen, 
sehollig zerfallene Muskelfasern und disseminierte frisehe Fasernekrosen lassen 
das Ausmag unsehwer erkennen. Auch das interstitielle ()dem dfirfte z.T. zu 
Lasten des hypoxischen Parenehymschadens gehen. Sog. ,,basophile, mueoide 
Degenerate" des Herzmuskels spreehen daffir, dag dieses Odem schon l~ngere 
Zeit in der Herzwand liegt. Sie sind naeh DoEl~ (1952) Ausdruck einer gest6rten 
Saftdurehflutung des Myokard (Abb. 3 a und b). 

Suehen wir abschliefiend Beziehungen zur Krankengeschiehte. Der Verstorbene 
hat fiber Monate hinweg an einer sehweren, nicht rekompensierbaren Herz- 
insuffizienz gelitten. Entsprechende morphologisehe Ver~tnderungen einer dutch 
Nekrosen und Narbenbfldung entstandenen Gefiigedflatation (LINzBACH, 1967) 
der Vorhofwand sind evident. Die StSrung des intramuralen S/~ftestromes und 
damit der Aufstau eines ehroniseh-inveterierten 0demes haben dadureh eine 
weitere Verst~rkung erfahren. Aueh die ehronische Blutstauung der intramuralen 
Venen sprieht dafiir. Die ausgedehnte Medianekrose der Aorta kann naeh den 
Untersuehungen Lo]?Es DE FA~IAs (1955) und T~IIESS' (1956) als Ausdruek eines 
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kollapsbedingten Parenchymschadens verstanden werden. Sie 1/~gt erkennen, dab 
bereits vor dem finalen Kollaps, wohl im Gefolge der multiplen Thromboembolien, 
St6rungen der Kreislaufregulation aufgetreten sind, die mi~hin die ansgedehnten 
hypoxischen Ver~tnderungen des Herzens verursacht haben. Die Tatsache, dab 
die floride Entziindung des valvulgren und parietalen Endokard klinisch unbemerkt 
geblieben ist, kann nicht verwundern. Erfahrungsgem/~g gelingt es gerade bei den 
chronisch-rezidivierenden Formen Mufig nicht, die Entz~indung oder den Ent- 
ztindungsgrad an der Herzklappe klinisch zu erkennen (A~scgVTZ et al., 1964; 
A~SCIt/3TZ, 1968). 

Die ZerreiBung ist nach dem morpho]ogischen Aspekt der Muske]faser- 
nekrosen, zahlreicher intramuraler Blutgerinnsel und der beginnenden cellul/tren 
Reaktion im Rupturbereich durchaus /~lter, a]s es das k]inische Ereignis eines 
pl6tzlich einsetzenden Kollapses mit Exitus im Ablauf 1 Std zu erkennen gibt. 
Auch die Existenz oberfl/~chlicher Endokardeinrisse zur Seite des Wanddurch- 
bruches spricht ftir einen protrahiert ablaufenden Vorgang. Angesichts dieser 
Situation gewinnt die Noradrena]in-Infusion eine pathogenetische Bedeutung. 
Degenerative Myokardsch£den nach Noradrenalin sind gut bekannt (]~AJUSZ U. 

JASMIS, 1965 ; DAVID et al., 1968). Die M6glichkeit einer weiteren Wandsehgdigung 
bei inzipienter Wandruptur infolge Noradrenalineinwirkung wird man grund- 
s/ttzlich erw~gen mtissen. 

Die Entseheidung dar/iber, ob die initiale Blutung intramural dutch Ruptur 
kleiner Gefgl~e entstanden ist und yon einem sekundgren Endokardeinrig gefolgt 
war oder ob sieh die Blutung dureh einen prim£ren Endokardeinbrueh in das 
intramurale Interstitium eingewfihlt hat, 1/~Bt sich an Hand des morphologisehen 
Befundes niehg entseheiden, da der rasehe Ablauf der t~uptur eine zeitliehe Diffe- 
renzierung nieht zulggt. 

Die Vorhofruptur stellt sieh damit als Ergebnis einer Snmme konkurrierender 
pathologiseher Ver/~nderungen dar. Parietale Endolcarditis des Vorhofes, hyp- 
oxischer Parenchymschaden, inhomogener Wanclumbau mit entparenehymi- 
sierender Fibrose und Lipomatose haben die dilatierte Vorhofwand derart alteriert, 
dag unter dem gesteigerten Vorho/innendruck die Wandruptur sehlieglieh in Szene 
gehen konnte. 
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