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The Terminology of Some Cardiac Displacements

Swmmary. A case of an anomalous displacement of the heart with inversion of the
ventricles and corrected transposition is reported. With the case as a guide, studies are
undertaken to determine whether this displacement should be regarded as a unique type of
cardiac heterotopia and whether all theoretically conceivable combinations of cardiac
anomalies, inversions of single cardiac metameres and arterial transposition were also
teratologically possible. The concepts of symmnetry, dextrocardia and laevocardia, isolated
dextrocardia and laevocardia, dextroversio cordis and laevoversio cordis are defined. The
occurrence of isolated dextrocardia and laevocardia and atrial inversion are explained, as
well as the relationship between ventricular inversion and corrected transposition. It seems
highly unlikely that isolated dextrocardia and laevocardia occur. On the other hand, the
inversion of the sinus venosus in interlateral forms and the isolated inversion of the ventricle
are indeed possible. Ventricular inversion and inversion of the sinus venosus with incompletely
developed atrial inversion represent a cardiac malformation whose combination with
anomalous displacements of the heart is not to be regarded as a special form of cardiac
heterotopia. The position of the heart should be determined by the position of the atria.

Zusammenfassung. An Hand des Fallberichtes einer Herzlageanomalie mit Kammer-
inversion und korrigierter Transposition wird untersucht, ob dieses Zusammentreffen als
eigene Form einer Herzheterotopie zu betrachten ist, und ob alle theoretisch denkbaren
Kombinationen von Herzlageanomalien, Inversion einzelner Herzmetamere und arterieller
Transpositionen auch teratologisch mdglich sind. Die Begriffe Symmetrie, Dextro- und Laevo-
kardie, isolierte Dextro- und Laevokardie, Dextroversio cordis und Laevoversio cordis werden
bestimmt. Die Existenz der isolierten Dextro- und Laevokardie und Vorhofsinversion sowie
die Beziehung zwischen Kammerinversion und korrigierter Transposition werden dargelegt.
Die isolierte Existenz von Dextro- und Laevokardie werden als sehr fraglich, die Inversion
des Sinus venosus bei Interlateralformen und die isolierte Kammerinversion hingegen als
méglich angesehen. Kammerinversion und Inversion des Sinus venosus mit unvollkommen
entwickelter Vorhofsinversion stellen eine FormmiBbildung des Herzens dar, deren Koppelung
mit Herzlageanomalien nicht als besondere Form einer Herzheterotopie zu betrachten ist.
Der Situs des Herzens sollte durch die Lage der Vorhofe bestimmt werden.

1. Einleitung

Die Nomenklatur der Herzlageanomalien scheint vor allem deshalb schwierig
zu sein, da man einmal die Inversion einzelner Herzmetamere fiir moglich erachtet
hat (PerxkoOPF, 1926; Sp1TZER, 1929), und da zum anderen die Inversion in
einem Teil der Fille neben der typischen Form der arteriellen Transposition mit

* Fir die Hilfe bei der Abfassung des deutschen Textes danke ich Herrn Dr. B. KrEMPIEN,
Pathologisches Institut der Universitdt Heidelberg.
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einer weiteren, der korrigierten Transposition Roxrranskys (1875), einhergehen
kann. Greift man das Problem der Inversion auf, so stellt sich die Frage, woran
man die Inversion einzelner Herzmetamere zu erkennen vermag. Die Lage der
anderen Viscera laBt sich fiir die Bestimmung des Herzsitus nicht ohne weiteres
in Betracht ziehen, da sie nicht selten einen Situs inversus partialis zeigen.
Einige Autoren haben sich mit dem Problem des Situs inversus partialis
beschaftigt (LocHTE, 1894, 1898; GEIPEL, 1903; Ri1sEL, 1909; PERNKOPF, 1926)
und eine uneinheitliche Nomenklatur gebraucht. Andere haben, um den Situs
des Korpers bei partieller Inversion festzustellen, ein Kriterium konventioneller
Natur vorgeschlagen (ScemipT u. KortH, 1954a). In jiingster Zeit haben
vAN PraaGH u. Mitarb. (1964) die Konkordanz zwischen der Lage der Vorhéfe
und dem Situs des Koérpers postuliert. Will man darfiber hinaus die Trans-
positionstheorien einer Priifung unterziehen, soc mufl man an den Kernpunkt der
HerzmiBbildungslehre gehen. Verschiedene Arbeiten in neuerer Zeit zur korri-
gierten Transposition haben nicht zu einer Ubereinkunft in der Terminologie
gefithrt (CARDELL, 1956; GOERTTLER, 1958, 1963, 1968; Lev u. RowrarT, 1961;
VAN PrAAGH u. Mitarb., 1964, 1966; AxDERsoN zit. nach RacuiB u. Mitarb.,
1966). Schon die klassische Terminologie der Herzlageanomalien (MONCKEBERG,
1924 ; SeirzERr, 1929; RoBSLER, 1930; BrEDT, 1936; DoErRR, 1947, 1960; KorTH
u. ScEmipT, 1953; GrOSSE-BROCKHOFF u. Mitarb., 1960; GomrTTLER, 1963;
Hupson, 1965) ist keineswegs einheitlich. So kommt der Ausdruck Dextrokardie
fir die spiegelbildliche Dextrokardie und die Dextroversio cordis oder aber nur
fur die spiegelbildliche Dextrokardie zur Anwendung. Der Begriff der isolierten
Dextrokardie ist deshalb vieldeutig.

Von einem rein theoretischen Standpunkt aus gesehen sind zahlreiche Kom-
binationen von Herzlageanomalien, Inversion einzelner Herzmetamere und
arteriellen Transpositionen maoglich. Es stellt sich indessen die Frage, ob diese
Komplexe als verschiedene Formen der Herzlageanomalien zu betrachten sind,
und ob jede, aufgrund theoretischer Betrachtung sich ergebende Kombination
auch den teratologischen Realisationsmoglichkeiten entspricht.

I1. Begriffshestimmungen

Die Symmetrie (Lupwic, 1949) 146t sich durch eine der sog. Deckoperationen
erkennen, zu der 1. die Spiegelung an einer Ebene (spiegelbildliche Symmetrie);
2. die Parallelverschiebung (Translation) und 3. die Drehung um eine Achse
gehoren.

Die Dextrokardie (GOERTTLER, 1963) beschreibt die Spiegelung eines normalen
Herzens an der Sagittalebene des Korpers. Der Begriff der Dextrokardie wird
hier nur in diesem Sinne gebraucht. Unter einer isolierten Dextrokardie ist eine
Dextrokardie situ solito ceterarum viscerum zu verstehen (RozsrLer, 1930).

Die Dextroversio cordis wird hingegen als Koppelung zweier Deckoperationen
gedeutet, ndmlich: 1. einer Parallelverschiebung des Herzens nach rechts (Trans-
lation) und 2. einer Drehung um: a) die Lédngsachse des Herzens (vom Apex aus
gesehen im Gegenuhrzeigersinne), und b) um eine dorsoventral gelegene Achse,
die durch einen Punkt des Herzpediculus lduft (Pendelung, GOERTTLER, 1963).

Die Dextroversio cordis ist von der Reihenfolge, in der die Operationen voll-
zogen werden, unabhéngig (kommutative Operationen!). Dies bedeutet aber

18a Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 347
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nicht, daB} die Dextroversio cordis in ihrer Entwicklung die Phasen der genannten
Deckoperationen nacheinander durchliuft. Die Dextroversio cordis ist im Gegen-
satz zur Dextropositio cordis durch die Wirkung dullerer Faktoren (Zug, Druck,
usw.) nicht erklirbar (Spirzer, 1929; Domrr, 1947, 1960; GOERTTLER, 1963).

Die Laevokardie beschreibt die Lage und Anordnung des normalen Herzens
(Normokardie, GOERTTLER, 1963). Unter isolierter Laevokardie wird eine Laevo-
kardie situ inverso ceterarum viscerum verstanden.

Die Laevoversio cordis wird gedeutet durch: 1. eine Parallelverschiebung des
Herzens nach links; 2. a) eine Drehung um die Langsachse des Herzens im Uhr-
zeigersinne (vom Apex aus gesehen), und durch b) Pendelung nach links.

Wird der Situs inversus totalis nur als eine Varietdt der Norm betrachtet
(ScHWALBE u. KERMAUNER, 1906; PErRNKOPF, 1926, 1937; SpirzER, 1929), dann
konnte man die Dextrokardie beim Situs inversus totalis auch als Normokardie
bezeichnen. Die Inversion 146t sich durch die Spiegelung an einer Ebene erkennen.
Zwei Inversionstypen sollten unterschieden werden: 1. die Spiegelung an der
Sagittalebene des Korpers (Inversionstyp des Situs inversus) und 2. die Spiegelung
an der Sagittalebene des Organes (Formasymmetrie PrrnkOPFs, 1926, 1937).
Letzteres findet sich am Herzen (Kammerinversion) und an der Leber (z.B.
2. Fall HoCHSTETTERs, 8. RisEL, 1909; 5. Fall RoriTaNskys, 1875).

I11. Bericht iiber eine Schliisselbeobachtung

Ein 3 Tage alt gewordenes ménnliches Kind zeigte von Geburt an eine intensive Cyanose.
Klinisch wurden die folgenden Diagnosen gestellt: 1. Angeborener Herzfehler. 2. Dextro-
kardie. 3. Transposition der groBlen Gefifle ?

SN. 81/68 (Katholische Universitét, Santiago, Chile). Das Herz, von 33 g Gewicht, lag
in der rechten Brusthéhle; der Apex cordis wies nach rechts (Abb. 1). Die Pulmonalvenen
miindeten in den medial gelegenen, texturell linken Vorhof, der durch eine Valvula atrio-
ventricularis mit dem ventromedial gelegenen, texturell rechten Ventrikel in Verbindung
stand. Die Anzahl der Klappensegel lieB sich nicht genau bestimmen. Die Kammer zeigte
eine hintere Einflulbahn, die durch die Crista supraventricularis von der vorderen Ausfluf3-
bahn getrennt war (Abb. 2). Die Crista wies eine stark entwickelte pars septalis und den
Luschkaschen Muskel auf; der kurze, aber kriftige obere Bogen der Crista verschwand in
der Wand des Ventrikels, ohne daBl der folgende Teil der Pars parietalis zu sehen war. Aus
diesem Ventrikel stammte die ventral gelegene Aorta, deren Bogen iiber den linken Bronchus
lief. Der Ductus Botalli war offen, 12 mm lang, sein Durchmesser betrug 3 mm. Die Aorten-
klappe war regelrecht ausgebildet mit einem vorderen, einem linken und einem rechten Segel.
Aus dem rechten Sinus stammte eine Kranzarterie, die einen Ramus descendens anterior und
einen kurzen, an der vorderen Wand des lateralen Ventrikels verlaufenden Ramus circum-
flexus zeigte. Die andere Kranzarterie nahm ihren Ursprung aus dem linken Sinus Valsalvae
nach Art einer Arteria coronaria dextra. Vena cava caudalis und Vena cava cranialis miindeten
in den lateral gelegenen, texturell rechten Vorhof ein, der durch eine Valvula atrioventri-
cularis mit dem lateralen Ventrikel in Verbindung stand. Bei der Klappe war die genaue
Bestimmung der Segelanzahl nicht méglich. Die Kammer zeigte die Architektur eines
iiblichen linken Ventrikels. Aus diesem stammte die Arteria pulmonalis, deren Valvula und
Truncus hypoplastisch waren: die mit kleinen, rudimentidren Segeln ausgestaltete Valvula
maB 5 mm, der Truncus pulmonalis 6 mm im Durchmesser. Die Pulmonalarterie lag dorsal
und etwas lateral von der Aorta. Das Kammerseptum zeigte einen oberen, unmittelbar unter
dem Anulus valvulae pulmonalis gelegenen, kreisférmigen, 6 mm im Durchmesser haltenden
Defekt, der von dem medialen Ventrikel aus gesehen hinter der Crista gelegen war. Am
Septum auriculorum war die Valvula foraminis ovalis insuffizient: zwischen ihrem ventralen
Rand und dem Limbus war ein ovaler Defekt von 8 mm Durchmesser vorhanden (Abb. 3).
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Abb. 1. Ansicht von ventral. Rechts die linke Kammer mit Ursprung der ventral gelegenen
Aorta und Abgang der A. coronaria dextra aus dem rechten Sinus Valsalvae mit ihren
zwei Hauptisten

Abb. 2. Ansicht von vorn in die linke Kammer mit Crista supraventricularis und Luschkaschem
Muskel

18b Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 347



Abb.3. Ansicht von rechts in die rechte Kammer. Linksventriculire Architektur der
Kammer und normaler Bau des Vorhofes. Vorhofsseptumdefekt

Abb. 4a
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Abb. 4Db

Abb. 4. a Frontalschnitt durch das ganze Herz, Markierung des Verlaufes des architektonisch

rechten Hauptschenkels des RLS. Paraffin, van Gieson, Vergr. etwa 1:1, Photogramm.

b Photographische Dokumentation des architektonisch rechten Hauptschenkels des RLS.
Paraffin, van Gieson, Vergr. 1:160

Die iibrigen Organe zeigten keine Inversionsanomalien. Viscera und Schleimhdute waren
stark cyanotisch und die Lungen an den paravertebralen Bezirken etwas steif. Histologisch
lieBen sich in den Lungen reichlich Elemente aus der Amnionfliissigkeit feststellen. Bei der
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Untersuchung des Reizleitungssystemes fand sich histologisch an der medialen, architek-
tonisch rechten Kammer ein texturell rechtes Biindel (sog. rechter Schenkel des RLS; Abb. 4).

Pathologisch-anatomische Diagnose. Dextroversio cordis. Kammerinversion.
Arterielle korrigierte Transposition. Hypoplasie der Pulmonalarterie. Kammer-
septumdefekt (im hinteren Teil des ventralen Septum). Vorhofsseptumdefekt
(Typ Ostiom secundum). Ductus Botalli persistens. Massive Fruchtwasser-
aspiration der Lungen.

1V. Besprechung

Abnliche Fille sind nicht selten (Arcrira u. Gasur, 1961; Brepr, 1936;
BuromeLL u. Puan, 1952; KorTH u. Scamipt, 1953; Luv, 1954; NAcEL, 1909;
vaN PraacH u. Mitarb., 1964). Wenn man die Moglichkeit einer isolierten Dextro-
kardie anerkennt, dann konnen bei dem beschriebenen Falle auch andere Dia-
gnosen gelten, und zwar: Isolierte Dextrokardie, Vorhofsinversion; arterielle
gekreuzte Transposition, linker Aortenbogen, usw. Wir werden deshalb in der
folgenden Diskussion 3 Punkte besprechen:

a) die isolierte Dextrokardie (und isolierte Laevokardie),
b) die Vorhofsinversion,
¢) die Beziehung zwischen Kammerinversion und korrigierter Transposition.

Isolierte Deatrokardie. Phénomenologisch gesehen sollte der Situs inversus
totalis nicht als ein ,,bloBes Spiegelbild der Norm* (Serrzmr, 1929, S.270)
betrachtet werden (TORGERSEN, 1949), da er unter anomalen Bedingungen durch
teratologische Faktoren experimentell reproduziert werden kann (SCHWALBE u.
KERMAUNER, 1906; Lupwic, 1949; WEGENER, 1961). Wenn CocRAYNE (zit. nach
CaMPBELL, 1963) auch der Meinung ist, dafi der Situs inversus totalis genetisch
bedingt ist, so spielen nach CampBrErL (1963) und CampsrLL u. DuvcHAR (1967)
dabei auch duBere Faktoren eine Rolle. Von diesem Standpunkt aus ist es ver-
standlich, daf bei dem Situs inversus totalis multiple OrganmiBbildungen
haufiger als bei dem Situs solitus zu finden sind (GOERTITLER, 1963). Von ver-
schiedenen Autoren wird der Situs inversus partialis deshalb tbereinstimmend
als eine Mibbildung aufgefaBt (ScrwarBr u. KErMAUNER, 1906; Riser, 1909;
Prrxrorr, 1926, 1937; Graxt, 1958). Die Frage stellt sich, wie eine derart
isolierte Fehlbildung des Herzens verstanden werden kann. Nach GOERTTLER
(1957) entsteht die Inversion in der frihesten Phase der Kyematogenese, ndmlich
in der Blastogenese [Kyematogenese 1. Ordnung (DoErr, 1957; GOERITLER,
1957); s. auch CaMPBELL u. DEUCHAR, 1967], wihrend der die Gewebe mit
prospektiven Organpotenzen morphologisch und biologisch noch stark vonein-
ander abhingig sein sollen (Lermanw, 1955). Experimentelle Untersuchungen an
Hithnerembryonen weisen darauf hin, dafl die normale Entwicklung des Herzens
vom cranialen Entoderm abhéngig ist (Orrs-Liorca, 1963a), und daB die emp-
findlichste Phase der Herzentwicklung [beurteilt aufgrund der Mitoserate als
MaBstab der Wachstumsaktivitit (GorERTTLER, 1956b; GroHEMANWN, 1961)] in
demselben Zeitraum liegt wie die entsprechenden kritischen Phasen der Leber
und des Lungenmesenchyms (Kusg, 1962). Am Herzen tritt die erste Asymmetrie
schon bei menschlichen Embryonen von 3 mm Linge (PERNKOPF, 1926), an den
Lungen erst bel einer Linge von 5 mm (STArCK, 1955) auf. Das Herz und die
Leber zeigen andererseits aufgrund allometrischer Messungen ein paralleles
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Wachstum (LixzsacH, 1955). Daher ist es schwer verstdndlich, daB die invertie-
renden Tendenzen, die sich nach GoERTTLER (1963) in craniocaudaler und dorso-
ventraler Richtung auswirken sollen, nur das Herz betreffen oder bei der isolierten
Laevokardie das Herz allein auslassen. Dieser theoretische Sachverhalt stimmt
mit den Angaben der Literatur tiberein, da bis jetzt kein unbestreitbarer Fall
isolierter Dextrokardie bzw. isolierter Laevokardie beschrieben worden ist.
SceMIpT u. KorTH (1954b) haben die Literatur zusammengestellt und urteilen
iber die von RorsLEr (1930) gegebene Definition der isolierten Dextrokardie,
die auch unsere ist: ,,Wir selbst kénnen aber heute den Begriff der isolierten
Dextrokardie nicht mehr in dieser Strenge fassen. Es gibt zweifellos isolierte
spiegelbildliche Dextrokardien, wenn man die Diagnose allein auf den Situs der
Bauchorgane griindet” (1954b, S.225). Doch fanden diese Autoren in der
Literatur 12 Falle von unkomplizierten, d.h. ohne andere, die Funktion stérende
MiBbildung am Herzen oder an den groBlen Gefilen auftretenden isolierten
Dextrokardien, von denen nur derjenige von GraansooM (1891) durch eine
Obduktion gesichert worden ist. Wir selbst haben keine, beispielsweise durch
einen Kammerseptumdefekt, eine Pulmonalstenose usw. komplizierte isolierte
Dextrokardie gefunden. Wir méchten deshalb den wichtigsten Teil aus dem
Sektionsbefund des Falles von GraanBooMm hier wiedergeben:

,»Septum ventriculorum lduft in einer Fliche von der linken Seite vorn nach rechts
hinten; diese Fliche bildet mit der Mediallinie des Korpers einen Winkel von 70°, so daB
man eine nach rechts und vorne und eine nach links und hinten liegende Kammer erkennen
kann. Die nach vorne gewandte Herzhélfte, in welcher sich eine Valvula tricuspidalis und
eine Valvula Hustachii befindet, ist in Verbindung mit Aorta und Vv. pulmonales, ergibt
sich demnach als das arterielle Herz. Die hintere Herzhilfte dagegen, in welcher eine Valvula
bicuspidalis vorkommt, ist in Verbindung mit A. pulmonalis und beiden Vv.cavae, und
ergibt sich demnach als das vendése Herz* (S. 190).

Das Herz lag auf der rechten Seite des Korpers. Doch kénnen wir uns nicht
vorstellen, wie dieser Fall als eine Dextrokardie aufgefallt werden kann, da die
Valvula, Eustachii sich in dem rechts gelegenen Vorhof befand, was gegen eine
Inversion des Sinus venosus spricht, die Vena cava caudalis jedoch in den
anderen Vorhof einmiindete ( ?). Der Lage der Kammern und der groBen Arterien
nach kénnte man an eine Kammerinversion und korrigierte Transposition bei
einer Dextrokardie denken, doch ist letztere ohne Inversion des Sinus venosus
und der Vorhofe schwer verstindlich. Wir teilen die Ansicht NacrLs (1909) und
meinen, dafl dieser Fall letztlich unklar bleibt. Der von RowsLL u. Strrr (1958)
mitgeteilte Fall soll eine isolierte Dextrokardie (mit Lutembacherschem Syndrom)
darstellen; jedoch ist es in der Abb. 2 (S. 61) zu sehen, dal3 die als rechte bezeich-
nete Kammer die Architektur einer linken zeigt; es fehlen Angaben iiber die
Venenanordnung, iiber die Morphologie des anderen Ventrikels und i{iber den
Situs der Lungen. Bei anderen Arbeiten handelt es sich um Dextrokardien bei
Situs inversus (Tavssria, 1929; KARTAGENER, 1933; ArciLra u. Gasvr, 1961;
Prasgrmy u. Mitarb., 1967; SaAxDERS u. Poormanw, 1968). Unter diesen Um-
stdnden ist es erstaunlich, dall MERKIIN u. VaARRANO (1967) unter 111 Féllen 25(!)
Fille isolierter Dextrokardien gefunden haben wollen, ohne einen Beleg dafiir
zu geben. Wir teilen daher die Meinung Graxts (1958) und beurteilen die Existenz
einer isolierten Dextrokardie als sehr zweifelhaft; sie wird von vAN PrascH
u. Mitarb. (1964) ganz abgelehnt.
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In der Zusammenstellung ScamMIpTs u. Korras (1954a) ist nur ein Fall einer
isolierten, von DoriorouLus u. Marmrer (1952) mitgeteilten Laevokardie zu
finden. Aus der sehr kurzen Beschreibung der Obduktion 1483t sich erkennen, daf}
nur eine Kammer vorhanden war, aus der die Aorta rechts von der Arteria
pulmonalis entsprang. Angaben iiber die dorsoventrale Anordnung dieser
GefaBle und iber die Morphologie der Vorhéfe fehlen. Es ist deshalb schwer,
diesen Fall als eine echte isolierte Laevokardie anzusehen. Die Arbejt HARRIS® u.
Ramveys (1965), in der ein Fall isolierter Laevokardie mitgeteilt wird, ist rein
klinischer Natur. Kuizer (1959) gibt keine Angaben tber die Vorhofe; bei
BrureN u. Mitarb. (1963) handelt es sich um eine Laevoversio cordis und bei
Papmavarr u. Guera (1962) um ein Ivemark Syndrom (s.u.). Die Existenz einer
isolierten Laevokardie mull deshalb durchaus als fraglich angesehen werden.

Vorhofsinversion. Die genannten Grinde machen es unmoglich, auf die Existenz
einer Vorhofsinversion unter der Voraussetzung des Vorliegens einer isolierten
Dextrokardie bzw. isolierten Laevokardie zu schlieBen. Man kann die ,,larvierte*
Dextroversio cordis (Kortr u. Scumrpr, 1953; d.i. Dextroversio cordis plus
Kammerinversion) nicht als | spiegelbildliche Dextrokardie’ aufgrund der
Kammerinversion interpretieren. Die Vorhofsinversion kann iiberzeugend nur
dargelegt werden, wenn sie sich, wie es fur die Kammerinversion méglich ist, im
Sinne einer isolierten Vorhofsinversion zeigen lieBe. LocHTE (1894) glaubte, bei
einem Fall von Situs inversus partialis (Magen, Duodenum, Milz, Leber; zwei-
lappige Lungenfliigel; rechts gelegener Pankreasschwanz) eine Vorhofsinversion
feststellen zu diirfen, indem er aufgrund von Anomalien der Pfortader und der
Nabelvenen das Herz als eine Laevokardie interpretierte. Gegen diese Auffassung
wenden sich GEreeL (1903), PERNEOPT (1926) und Risen (1909): ,,Es zeigt sich
denn auch, daf} sich das Schema LocHTEs ldngst nicht auf alle genau beobachteten
Falle anwenden laBt und daB sich schon bei sonst offenbar geichartigen Féllen
grofle Differenzen in der Lage der Pfortader ergeben‘ und ,.dal das Erhalten-
bleiben der rechten oder linken Nabelvenen jedenfalls nicht immer maBgebend
ist fir die Ausbildung des Gesamtorganismus im Sinne eines Situs transversus
oder solitus...” (RiswerL, 1909, S.714). Auch Lev u. Rowrarr (1961) weisen
darauf hin, daB ,,From an analysis of the reviewed cases of mixed levocardia
with atrial inversion it is clear that they are all part of one type of isolated
levocardia with abdominal situs inversus and some with inversion of the lungs®
(S. 220). Die Begriffe ,,mixed levocardia® bzw. ,,mixed dextrocardia® werden
fiir Laevoversio und Dextroversio cordis mit Kammerinversion — synonym —
gebraucht. Die Méglichkeit einer isolierten Vorhofsinversion ist offenbar auf die
Vorstellung gegriindet, die einzelnen Herzmetamere seien voneinander unab-
héngig. Gegen diese Auffassung wendet sich GoErrTLER (1955, 1956a). Es ist
naheliegend, dall die isolierte Vorhofsinversion (Typus der Formasymmetrie
Prernkorrs, 1926, 1937; IL. Inversionstypus dieser Arbeit) nicht notwendiger-
weise im Zusammenhang mit den invertierenden Tendenzen im Korper betrachtet
werden kann. In diesem Sinne wird nach der uns zur Verfiigung stehenden
Literatur das Problem der Vorhofsinversion nur von Kiss u. Mitarb. (1954)
analysiert. Diese Autoren halten eine Vorhofsinversion, die sich auf eine ,,Aber-
ratio transponans septi sinusatrii zuriickfithren 146t, fir moglich. Gegen diese
auch der arteriellen Transposition zugrunde liegende Inversionshypothese gelten
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die gleichen Einwédnde, die Dorrr (1938, 1943, 1952, 1955, 1960) und GOERTTLER
(1955, 1956a, 1958, 1963) gegen die ,,Septatio aberrans transponans bulbi
formuliert haben. Zusammenfassend konnen wir sagen, dafl die Entstehungsorte
der Herzsepten den druckfreien Wandbezirken entsprechen, dafl diese druckfreien
Zonen ihrerseits von den Richtungen der Stromfdden bestimmt werden, und
endlich, daf3 diese Richtungen der Stromfdden von den Formverhéltnissen deter-
miniert sind, die das Herz in dem betreffenden Zustand erreicht hat. In bezug
auf die Vorhofsinversion bedeutet das, dafl vor der Septierung der Vorhéfe eine
Inversion der Stromfiden vorhanden sein muB}. Sie soll durch eine umgekehrte
Parallelschaltung der Vorhéfe, d.h. des proximalen Vorhofes nach links und
des distalen nach rechts zustande kommen. Mit dieser umgekehrten Parallel-
schaltung muf eine Inversion der Einmiindungen der Pulmonalvenen bzw. der
Hohlvenen verbunden sein (Inversion des Sinus venosus). Eine derartige Ein-
mindung der Vena cava caudalis scheint indessen, wenn die Leber sich auf der
rechten Seite des Koérpers entwickelt, unmoéglich zu sein, da das Segmentum
hepaticum der Vena cava caudalis nicht zur Entwicklung kommen kann. Es sind
dann obligatorisch: einmal die Fortsetzung der Pars sacrocardinalis bzw. sub-
cardinalis Venae cavae caudalis mit dem System der Supracardinalvenen
(GrUNwaLD, 1938; CraRA, 1967), mit einer in die linke obere Hohlvene ein-
miindenden Vena azygos; zum anderen die Persistenz der Venae hepaticae
revehentes. Daraus folgt, dafi wirklich spiegelbildliche Richtungen der Stromfdden
nicht zustandekommen kinnen, zumal durch isolierte Inversion der Vorhofe (und
des Sinus venosus!) auch Anomalien im Bereich der Pulmonalvenenmiindungen
erwartet werden koénnen. Die Arbeit IvEmargs (1955) 146t erkennen, dafl die
Félle mit den genannten Anomalien des vendsen Systems erstens ein weit-
gehendes Fehlen des Septum atriorum und zweitens entweder Lappenanomalien
der Lungen oder Lageanomalien der Leber besallen. IVEMARK spricht von einem
,steratologic syndrome of visceral symmetry*. Nach MorrEr u. Mitarb. (1967)
wire das Syndrom der Asplenie als ,,Dextro-isomerismus‘, das der Polysplenie
als ,,Laevo-isomerismus* aufzufassen. Fiir diesen Sachverhalt sprechen auch die
experimentellen Untersuchungen von Orrs-Lrorca (1963b), nach denen die
Entwicklung der Vorhéfe und des Sinus venosus vom vorderen Entoblast und
der Leberanlage abhingig sein soll. Aufgrund dieser Ausfithrungen kann man bei
Interlateralformen eine Inversion des Sinus venosus mit unvollkommen ent-
wickelter Inversion der Vorhofe annehmen.

Die Lage der Vorhofe ist daher das sicherste Kriterium, um den Situs des
Herzens zu bestimmen (LAECHMANN u. Lovis, 1964; vax PraaeH u. Mitarb.,
1964; s. auch CampPBELL u. DmucHAR, 1966; SHAHER u. Mitarb., 1967). Kiss
u. Mitarb. (1954) weisen auf zwei, spiter von Prarzer (1955) verdffentlichte
Fille hin, die eine Vorhofsinversion beweisen sollen. Einer dieser Félle zeigt
indessen lediglich eine Kammerinversion mit korrigierter Transposition bei Situs
solitus, der andere eine Laevoversio cordis mit Kammerinversion und korrigierter
Transposition bei Situs inversus. Wir mdchten hier die SchluBworte Luvs (1954)
zitieren: ,,The autor has not seen levocardia with transposed atria and normal
ventricles, or dextrocardia with the atria in mirror-image and the ventricles in
pivotal position® (8. 81), d.h. eine Laevokaride bzw. eine Dextroversio cordis
mit Vorhofsinversion.
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Kammerinversion und korrigierte Transposition. LocHTE hat als erster eine
Interpretation der Kammerinversion versucht, indem er sie auf eine anomale
Drehung der Ventrikelschleife zuriickfiihrte (1898). Nahezu 60 Jahre spiter ist
es GOERTTLER (1956a) experimentell gelungen, die Kammerinversion mit korri-
gierter Transposition durch eine antitypische Drehung des bulbometampulldren
Teiles an einem Glasmodell zu reproduzieren. Zu &dhnlichen Interpretationen
kamen spéter pE LA Cruz u. Mitarb. (1959, 1967) und vax Praacu u. Mitarb.
(1964, 1967). Nach dieser Auffassung soll es sich nur um eine texturelle, durch
die nach links gerichtete Schwingung des bulbometampulldren Teiles bedingte
Inversion der Kammern handeln (s. auch GorrrTLER, 1963). Diese Konzeption
darf nicht mit der der Dextrokardie verwechselt werden, da es sich hier um die
Inversion der Herzschleife (I. Inversionstyp!) handelt. Es ist auch verstdndlich,
daB bei der texturellen Kammerinversion die Verteilung des Reizleitungssystems
der Architektur der Kammern folgt, da es die bleibenden Konturfasern (BENNING-
HOFF, 1931, 1933) der primitiven Herzhéhlen darstellt. So zeigt unser Fall einen
histologischen rechten Hisschen Schenkel in dem texturell rechten Ventrikel. Die
Kammerinversion stellt somit eine FormmiBbildung dar.

Mit dem Glasmodell konnte GoOERTTLER eine Kammerinversion und eine
korrigierte Transposition reproduzieren. Das wirft die Frage auf, ob die korrigierte
Transposition die unbedingt notwendige Folge der Kammerinversion darstellt
oder ob eine isolierte Kammerinversion méglich ist. LocaTE (1898) meinte, es sei
dieses Zusammentreffen kaum als zuféllig anzusehen. Eine isolierte Kammer-
inversion wurde von vaN MreroP u. WIGLESWORTH (zit. nach vaN Praacu
u. Mitarb., 1967) als unmoglich und von vaN PraacH u. Mitarb. (1964) als duBerst
unwahrscheinlich angesehen. Nach Korrte u. Scamipt (1953) finde man derartige
Fialle nicht, da die Trager nicht lebensfahig seien. Dieses letzte Argument ist
nicht durchaus iiberzeugend, weil dieselbe Beweisfilhrung auch fiir die typische
arterielle Transposition gelten kénnte. Trotzdem sind gekreuzte arterielle Trans-
positionen nur mit einem offenen Ductus Botalli oder einer insuffizienten Valvula
foraminis ovalis bei nur wenige Stunden alt gewordenen Kindern nicht selten zu
sehen. Wir ziehen es deshalb vor, dieses Problem vom Standpunkt der Trans-
positionstheorie zu erértern. Nach dem von Dorrr (1952, 1955) erkannten
Prinzip der vektoriellen Bulbusdrehung, durch das die arterielle Transposition
formal als eine Arretierung der Bewegungs- und Drehungsvorginge am arteriellen
Herzende erklirt wird, sind unserer Ansicht nach die anderen Theorien (Roxi-
TANSKY, 1875; Sprtzer, 1923; PrrxkoPF u. WIRTINGER, 1935) iberholt (zur
Kritik dieser Theorien s. besonders Dorrr, 1938, 1943). Als Vorldufer der Doerr-
schen Theorie konnen die Ergebnisse der Arbeiten von BreDT (1936) — s. auch
ScaMINCKE u. DoERr (1939) —, BrEMER (1942), KRAMER (1942) und SHANER
(1949, 1951) angesehen werden. In den Untersuchungen KraMers wird der
Bulbus-Truncus-Abschnitt als eine Einheit betrachtet. Asamr (1968) hat kiirzlich
in einer Untersuchung an menschlichen Embryonen diese Auffassung belegen
konnen. Nach dem Doerrschen Prinzip ist die ausbleibende Torsion dieses
Abschnittes bei der Transposition an der fehlenden Umschlingung der groflen
GefiBe zu erkennen. Das eigenstdndige Verhalten des Bulbus-Truncus-Abschnittes
zeigt sich bei der typischen Transposition, da sie ohne Inversion anderer Herz-
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metamere vorkommt. Die Aorta bleibt ventral mit einer linken, einer rechten
und einer vorderen Semilunaris, Betrachten wir die Anordnung bei unserem
Falle, dann finden wir die gleichen anatomischen Verhéiltnisse innerhalb des
Bulbus-Truncus Abschnittes: fehlende Umschlingung der Gefafle, ventrale Aorta
mit einer vorderen, einer linken und einer rechten Taschenklappe; aus den Sinus
der beiden letzteren stammen jeweils die Kranzarterien, deren Verteilung von
der Architektur der Kammern abhéngig zu sein scheint; der Verteilungstyp
unseres Falles ist am héaufigsten zu finden (Errior u. Mitarb., 1966). Bei der
korrigierten Transposition scheint die arretierte Drehung an dem nach links ver-
schobenen Bulbus-Truncus-Abschnitt zustandegekommen zu sein. Diese Ver-
schiebung wire durch die Kammerinversion bedingt. Nach diesen Ausfithrungen
laBt sich sagen, dafl formal gesehen die ausbleibende Torsion bei der Inversion
der Kammern nicht obligatorisch ist, und daB von diesem formalen Standpunkt
aus nichts gegen eine Kammerinversion ohne Transposition, d.h. den arretierten
Vorgang, einzuwenden ist (wir halten auch den Zusatz ,korrigiert” im Grunde
fur tberfliissig). Geht man aber von einer anderen Definition der Transposition
aus, nach der Aorta bzw. Pulmonalarterie aus dem jeweils kontralateralen
Ventrikel stammen, dann ist bei der Kammerinversion mit korrigierter Trans-
position keine klassische Transposition gegeben. GoERTTLER (1963) spricht in
diesen Fillen deshalb von einer Citraposition. Nach seiner Vorstellung ist eine
Kammerinversion ohne korrigierte Transposition als eine Kammerinversion mit
Transposition zu bezeichnen. Fithrt man aber den Begriff der arteriellen Trans-
position auf einen anomalen Vorgang an dem einheitlichen Bulbus-Truncus-
Abschnitt zuriick, so ist als unmittelbare Folge der Arretierung die fehlende
Umschlingung der Gefdfe anzusehen und nicht aber die Beziehung dieser Gefile
zu den Ventrikeln. Dennoch sollte man bei bestimmten sehr primitiven Herz-
miBbildungen, bei dem Aortenventrikel (GoERTTLER, 1958, 1963), auch wenn
eine Transpositionsanordnung der Gefédfe vorhanden ist, nicht von Transposition
sprechen, da die ganze Ventrikelschleife und zumeist auch der sinuatriale
Abschnitt eine konkordante Arretierung zeigen: jener im Sinne einer Persistenz
der primitiven Proampulle und Metampulle, dieser im Sinne einer ITuxtapositio
auricularam cordis. Deshalb ziehen wir es vor, nur in den Féllen mit ausgebildeten
Ventrikeln, in denen die Proampulle in sich einen Teil der Metampulle und des
Bulbus bzw. die Metampulle einen Teil der Proampulle aufgenommen haben
(PerNEOPF u. WIRTINGER, 1933), von arterieller Transposition zu sprechen. Sonst
sprechen wir mit einem iibergeordneten Begriff von arteriellen Heterotopien, in
die wir die arteriellen Transpositionen [typische Transposition, korrigierte Trans-
position, Beurensche Transposition (1960)], Taussig-Bing Komplex, die reitenden
Arterien und die frith arretierten Arterien beim Aortenventrikel zusammenfassen.

Nach der uns zur Verfiigung stehenden Literatur sollen THEREMIN sowie
WaALSCHE u. StoLrz (zit. nach MONCKEBERG, 1924) Fille von Kammerinversion
ohne Transposition mitgeteilt haben. 1964 hat vax Praacu u. Mitarb. einen
solchen dokumentiert. In einer weiteren Mitteilung (1967) hat dieser Autor 3
weitere Falle beschrieben, von denen lediglich einer als unbestreitbar gelten kann;
die anderen beiden stellen eine primitive Mifibildung mit Tuxtapositio auricularum
cordis dar. Auch der einzige Fall von AxserLmr u. Mitarb. (1963), bei dem ein
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Obduktionsbefund vorliegt (insgesamt 6 Falle), ist nicht klar. Der 9. und 10. Fall
von Lkv u. RowraTt (1961) weisen sich als Ubergangsmifbildung aus: Kammer-
inversion mit ventraler, {iber einem vorderen Ventrikelseptumdefekt reitender
Aorta; aus der rechts gelegenen Kammer entspringende Pulmonalarterie; die
Architektur der atrioventricularen Klappen sowie die der Ventrikel selbst nach
den Worten LEvs ,,not as altered as in the previous type® (S. 260) (d.h. als bei
den Fallen mit Kammerinversion und korrigierter Transposition). So ist die
isolierte Kammerinversion als sehr selten anzusehen, und die Auffassung LocHTES,
das Zusammentreffen zwischen beiden MiBibildungen sei kaum als zuféllig anzu-
sehen, gilt weiterhin. Bei der Betrachtung des Problems sind die formale Genese
und die kausale Genese zu unterscheiden. Formal 148t sich die Frage nach einer
isolierten Kammerinversion bejahen; die Frage nach der kausalen Genese sollte
die verschiedenen pathologischen Vorginge kldren, die zu der {iberaus hiaufigen
Koppelung dieser Anomalien fithren. Aufgrund zahlreicher, aus der Betrachtung
der formalen und kausalen Genese sich ergebender Griinde ist die Verwirklichungs-
moglichkeit einer isolierten Dextrokardie nur als sehr gering anzusehen.

Schlufbetrachtungen zur Terminologie. Kammerinversion und Vorhofsinversion
(soweit letztere in unvollkommener Form zustandekommen kann) sollen als
FormmiBbildungen, als Formasymmetrien des Herzens betrachtet werden, die
ihrer formalen Natur nach nicht mit den Lageanomalien des Herzens und Asym-
metrienanomalien des Korpers in Beziehung gesetzt werden diirfen. Nach einer
strengen Begriffsbestimmung miissen sie, ebenso wie eine arterielle Transposition,
ein Defekt des Kammerseptum oder Vorhofsseptum usw., als MiBbildungen des
Herzens angesehen werden. Deshalb scheint es uns nicht berechtigt zu sein, ver-
schiedene Formen von Dextrokardien, Dextroversiones cordis, Laevokardien und
Laevoversiones cordis je nach Koppelung mit einer oder mehreren jener Mif3-
bildungen zu unterscheiden. Die klassische Terminologie der Herzlageanomalien
erweist sich als ausreichend und prézis, wenn man ihr eine Benennung der weiteren
HerzmiBbildung hinzufiigt. Der Situs des Herzens sollte allein durch die Lage der
Vorhéfe bestimmt werden.
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