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The Terminology o /Some  Cardiac Displacements 

Summary. 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 symmetry, 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. I t  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. 

Zusammen/assung. An Hand des Fallberichtes einer Herzlageanomalie mit Kammer- 
inversion und korrigierter Transposition wird untersueht, ob dieses Zusammentreffen als 
eigene Form einer Herzheterotopie zu betrachten ist, und ob alle theoretisch denkbaren 
Kombinationen yon Herzlageanomalien, Inversion einzelner Herzmetamere und arterieller 
Transpositionen auch teratologisch mSglich sind. Die Begriffe Symmetric, 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 yon Dextro- und Laevokardie werden als sehr fraglich, die Inversion 
des Sinus venosus bei Interlateralformen und die isolierte Kammerinversion hingegen als 
m6glich angesehen. Kammerinversion und Inversion des Sinus venosus mit unvollkommen 
entwickelter Vorhofsinversion stellen eine Formmitbildung des Herzens dar, deren Koppelung 
mit Herzlageanomalien nicht als besondere Form einer Herzheterotopie zu betrachten ist. 
Der Situs des Herzens sollte dutch die Lage der Vorh6fe bestimmt werden. 

I. E i n l e i t u n g  

Die  N o m e n k l a t u r  de r  H e r z l a g e a n o m a l i e n  sche in t  v o r  a l l em desha lb  schwie r ig  

zu  sein,  da  m a n  e i n m a l  die I n v e r s i o n  e inze lner  I - I e rzme tamere  ffir  mSgl ich  e r a e h t e t  

h a t  (PEI~NXOPF, 1926; SPITZ~R, 1929), u n d  da  z u m  a n d e r e n  die I n v e r s i o n  in  

e i n e m  Tel l  de r  F£11e n e b e n  de r  t y p i s e h e n  F o r m  der  a r t e r i e l l en  T r a n s p o s i t i o n  *nit 

* Fiir die Hilfe bei der Abfassung des deutschen Textes danke ich I-Ierrn Dr. B. KI~EMPIEN, 
Pathologisches Insti tut  der Universit~t Heidelberg. 
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einer weiteren, der korrigierten Transposition ROKITANSKYs (1875), einhergehen 
kann. Greift man das Problem der Inversion auf, so stellt sich die Frage, woran 
man die Inversion einzelner tIerzmetamere zu erkennen vermag. Die Lage der 
anderen Viscera lggt sieh ffir die Bestimmung des Herzsitus nicht ohne weiteres 
in Betracht ziehen, da sic nicht selten einen Situs inversus partialis zeigen. 
Einige Autoren haben sich mit dem Problem des Situs inversus partialis 
beschgftigt (LoctITE, 1894, 1898; G~IeEL, 1903; RISEL, 1909; P~e~CKOI'F, 1926) 
und eine uneinheitliche Nomenklatur gebraucht. Andere haben, um den Situs 
des K6rpers bei partieller Inversion festzustellen, ein Kriterium konventioneller 
Natur  vorgeschlagen (ScH~IDT U. KORTIt, 1954a). In jtingster Zeit haben 
VAN PRAaG~ u. Mitarb. (1964) die Konkordanz zwischen der Lage der VorhSfe 
und dem Situs des K6rpers postuliert. Will man darfiber hinaus die Trans- 
positionstheorien einerPriifung unterziehen, so mug man an denKernpunkt  der 
Herzmil~bildungslehre gehen. Verschiedene Arbeiten in neuerer Zeit zur korri- 
gierten Transposition haben nicht zu einer l~bereinkunft in der Terminologie 
geffihrt (CaeD~LL, 1956; GO~eT~LE~, 1958, 1963, 1968; LEV u. I~O~VLA_TT, 1961; 
vary PnAAG~ U. Mitarb., 1964, 1966; ANDv,~SO?¢ zit. nach RAG~IB U. Mitarb., 
1966). Schon die klassisehe Terminologie der Herzlageanomalien (}I6gCKEBEnG, 
1924; SPITZE~, 1929; ROESL~S~, 1930; BlCEDT, 1936; Do~en, 1947, 1960; KOt~TI{ 
u. SCgMIDT, 1953; GROss~-BnocK~OFFu. Mitarb., 1960; GOV.RTTL~, 1963; 
HUDSOn, 1965) ist keineswegs einheitlich. So kommt der Ausdruck Dextrokardie 
ffir die spiegelbildliche Dextrokardie und die Dextroversio cordis oder aber nur 
ffir die spiegelbildliche Dextrokardie zur Anwendung. Der Begriff der isolierten 
Dextrokardie ist deshalb vieldeutig. 

Von einem rein theoretisehen Standpunkt aus gesehen sind zahlreiehe Kom- 
binationen yon tIerzlageanomalien, Inversion einzelner Iterzmetamere und 
arteriellen Transpositionen m6glich. Es stellt sich indessen die Frage, ob diese 
Komplexe als verschiedene Formen der tIerzlageanomalien zu betrachten sind, 
und ob jede, aufgrund theoretischer Betrachtung sich ergebende Kombination 
auch den teratologischen l~ealisationsm6glichkeiten entspricht. 

II. Begriffsbestimmungen 
Die Symmetrie (LuDwIG, 1949) ]~l~t sich durch eine der sog. Deckoperationen 

crkennen, zu dcr 1. die Spiegelung an einer Ebene (spiegelbildiiche Symmetric); 
2. die Parallelverschiebung (Translation) und 3. die Drehung um eine Achse 
geh6ren. 

Die Dextrokardie (GoEtCTTLEt~, 1963) beschreibt die Spiegelung eines normalen 
Herzens an der Sagittalebene des K6rpers. Der Begriff der Dextrokardie wird 
bier nur in diesem Sinne gebraucht. Unter einer isolierten Dextrokardie ist eine 
Dextrokardie situ solito ceterarum viscerum zu verstehen (t{OESLE]~, 1930). 

Die Dextroversio cordis wird hingegen als Koppelung zweier Deckoperationen 
gedeutet, ngmlich: 1. einer Parallelverschiebung des Herzens nach rechts (Trans- 
lation) und 2. einer Drehung urn: a) die L/ingsaehse des Herzens (yore Apex aus 
gesehen im Gegenuhrzeigersinne), und b) um eine dorsoventral gelegene Aehse, 
die dutch einen Punkt  des tIerzpediculus lguft (Pendelung, GOEI~TTLEI~, 1963). 

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

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



262 B. C~uAQuI J. : 

nieht,  dag dis Dextroversio cordis in  ihrer En twick lung  die Phasen  der genann ten  
Deekoperat ionen nache inander  durehl/~uft. Die Dextroversio eordis ist im Gegen- 
satz zur Dextroposit io eordis dureh die Wirkung/ iu l~erer  Fak to ren  (Zug, Drusk,  
usw.) nieht  erkl~rbar (SPITZEn, 1929; DOE~R, 1947, 1960; GOE~TTLE~, 1963). 

Die Laevolcardie besehreibt  die Lags und  A nor dnung  des normalen  Herzens 
(Normokardie,  GOS~TTT,ER, 1963). Un te r  isolierter Laevolcardie wird eine Laevo- 
kardie situ inverso eeterarum visserum vers tanden.  

Die Laevoversio eordis wird gedeutet  dureh:  1. eine Paral le lversehiebung des 
Herzens naeh links ; 2. a) eine Drehung u m  die Liingsaehse des Herzens im Uhr- 
zeigersinne (vom Apex aus gesehen), u n d  dureh b) Pende lung  naeh links. 

Wird  der Situs inversus totalis  nu r  als eine Varieti~t der Norm bet raehte t  
(ScHwAL]~E U. KE~AUNE~,  1906; PE~NI~OPS, 1926, 1937; SPITZE~, 1929), dann  
k6nnte  m a n  die Dextrokardie  beim Situs inversus totalis  aueh als Normokardie  
bezeiehnen. Die Inversion 1/~13t sich durch die Spiegelung an  einer Ebene  erkennen.  
Zwei Inversionstypen sollten unterschieden werden: 1. die Spiegelung an der 
Sagit talebene des Kgrpers ( Invers ionstyp des Situs inversus) und  2. die Spiegelung 
an der Sagit talebene des Organes (Formasymmetr ie  PE~NXO]?Fs, 1926, 1937). 
Letzteres finder sich am I terzen  (Kammerinvers ion)  und  an  der Leber (z.B. 
2. Fal l  HOC~STETTEnS, S. RISEn, 1909; 5. Fall  I{OKITANSKYS, i875). 

III. Bericht fiber eine Sehlfisselbeobaehtung 
Ein 3 Tage alt gewordenes m~nnliches Kind zeigte von Geburt an eine intensive Cyanose. 

Klinisch wurden die folgenden Diagnosen gestellt: 1. Angeborener Herzfehler. 2. Dextro- 
kardie. 3. Transposition der grogen GefiiBe ? 

SN. 81/68 (Katholische Universit£t, Santiago, Chile). Das Herz, von 33 g Gewicht, lag 
in der rechten Brusth6hle; der Apex cordis wies nach rechts (Abb. 1). Die Pulmonalvenen 
mfindeten in den medial gelegenen, texturell ]inken Vorhof, der durch eine Valvula atrio- 
ventricularis mit dem ventromedial gelegenen, texturell rechten Ventrikel in Verbindung 
stand. Die Anzahl der Klappensegel lieg sieh nicht genau bestimmen. Die Kammer zeigte 
eine hintere EinfluBbahn, die dureh die Crista supraventricularis yon der vorderen AusfluB- 
bahn getrennt war (Abb. 2). Die Crista wies eine stark entwickelte pars septalis und den 
Luschkaschen Muskel auf; der kurze, aber kr~ftige obere Bogen der Crista versehwand in 
der Wand des Ventrikels, ohne dab der folgende Teil der Pars parietalis zu sehen war. Aus 
diesem Ventrikel stammte die ventral gelegene Aorta, deren Bogen fiber den linken Bronchus 
lief. Der Ductus Botalli war often, 12 mm lang, sein Durehmesser betrug 3 mm. Die Aorten- 
klappe war regelreeht ausgebildet mit einem vorderen, einem linken und einem rechten Segel. 
Aus dem reehten Sinus stammte eine Kranzarterie, die einen Ramus descendens anterior und 
einen kurzen, an der vorderen Wand des laterMen Ventrikels verlaufenden l~amus circum- 
flexus zeigte. Die andere Kranzarterie nahm ihren Ursprung aus dem linken Sinus Valsalvae 
nach Art einer Arteria coronaria dextra. Vena eava caudalis und Vena cava cranialis mfindeten 
in den lateral gelegenen, texturell rechten Vorhof ein, der dutch eine Valvula atrioventri- 
cularis mit dem lateralen Ventrikel in Verbindung stand. Bei der Klappe war die genaue 
Bestimmung der Segelanzahl nicht mSglich. Die Kammer zeigte die Arehitektur eines 
fibliehen linken Ventrikels. Aus diesem stammte die Arteria pulmonMis, deren Valvula und 
Truneus hypoplastisch waren: die mit kleinen, rudiment~ren Segeln ausgestaltete Valvula 
maB 5 ram, der Truncus pulmonalis 6 m m i m  Durehmesser. Die Pulmonalarterie lag dorsal 
und etwas lateral vonder Aorta. Das Kammerseptum zeigte einen oberen, unmittelbar unter 
dem Anulus valvulae pulmonalis gelegenen, kreisfSrmigen, 6 mmim 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 yon 8 mm Durchmesser vorhanden (Abb. 3). 
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Abb. 1. ~4msicht 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 Hauptgsten 

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 yon rechts in die rechte Kammer.  Linksventricul~re Architektur der 
Kammer  und normMer Bau des Vorholes. Vorhofsseptumdefekt 

Abb, 4~ 
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Abb. 4b 

Abb. 4. a Frontalschnitt durch das ganze Herz, Markierung des Verlaufes des architektoniseh 
reehten Hauptschenkels des RLS. P~raffin, van Gieson, Vergr. etwa l: I, Photogramm. 
b Photographische Dokumentation des architektoniseh rechten Hauptschenkels des RLS. 

Paraffin, van Gieson, Vergr. i : 160 

Die 5brigen 0rgane zeigten koine Inversionsanomalien. Viscera und Schleimh~ute w~ren 
stark cyanotisch und die Lungen an den paravertebralen Bezirken etwas steif. IIistologisch 
lieI3en sieh in den Lungen reichlich EJemente aus der Amnionfifissigkeit feststellen. Bei der 
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Untersuchung des 1%eizleitungssystemes land sich histologisch an der medialen, architek- 
tonisch rechten Kammer ein texturell rechtes Biindel (sop. rechter Schenkel des RLS; Abb. 4). 

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

IV. Bespreehung 
~hn]iche F/~lle sind nicht selten (A~cILLA U. GASUL, 1961; B~EDT, 1936; 

BUI~CtIELL U. PUGIt, 1952; KO~TH U. SCH~IDT, 1953; LEV, 1954; NAGEL, 1909; 
VAN P~AAGH U. Mitarb., 1964). Wenn man die M6gliehkeit einer isolierten Dextro- 
kardie anerkennt, dann k6nnen bei dem besehriebenen 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, 
c) die Beziehung zwisehen Kammerinversion und korrigierter Transposition. 

Isolierte Dextrokardie. Ph/inomenologisch gesehen sollte der Situs inversus 
totalis nicht als ein ,,bloftes Spiegelbild der Norm" (SP~TZE~, 1929, S. 270) 
betrachtet  werden (To,GEYSEr, ]949), da er unter anomalen Bedingungen durch 
teratologisehe Faktoren experimentell reproduziert werden kann (Sc~wALBE U. 
KE~MAU~E~, 1906; LUDWIG, ]949; WEGE~E~, 1961). Wenn COCKAY~E (zit. nach 
CAMPBELL, 1963) aueh der Meinung ist, dab der Situs inversus totalis genetisch 
bedingt ist, so spielen naeh CAMPBELL (1963) und CAMFBELL U. DEUCHAR (1967) 
dabei auch /~uftere Faktoren eine Rolle. Von diesem Standpunkt aus ist es ver- 
st~ndlich, daG bei dem Situs inversus totalis multiple Organmfl~bi]dungen 
h~ufiger als bei dem Situs solitus zu linden sind (GoE~TTL]~, 1963). Von ver- 
schiedenen Autoren wird der Situs inversus partialis deshalb fibereinstimmend 
als eine Mi~bildung aufgefa~t (SCHWALBE U. KERMAU~EI~, 1906; RISEL, 1909; 
PE~NKO~F, ]926, 1937; G~ANT, 1958). Die Frage stellt sich, wie eine derart 
isolierte Fehlbildung des Herzens verstanden werden kann. Nach GOE~TTLER 
(1957) entsteht die Inversion in der friihesten Phase der Kyematogenese, namlieh 
in der Blastogenese [Kyematogenese I. 0rdnung (D0]sl~, 1957; GOEaTTLE~, 
1957); s. auch CAMPBELL U. DEUCHA~, 1967], w£hrend der die Gewebe mit 
prospektiven Organpotenzen morphologiseh und biologiseh noch stark vonein- 
ander abhi~ngig sein sollen ( L E ~ N ,  1955). Experimentelle Untersuchungen an 
Hiihnerembryonen weisen darauf hin, dab die normale Entwicklung des tIerzens 
yore cranialen Entoderm abh/~ngig ist (O~Ts-LLo~c~, 1963a), und dab die emp- 
findlichste Phase der Iterzentwieklung [beurteflt aufgrund der Mitoserate als 
MaBstab der Waehstumsaktivit~t (GoE~TTLEI¢, 1956b; Gt~OttMANN, 1961)] in 
demselben Zeitraum liegt wie die entsprechenden kritisehen Phasen der Leber 
und des Lungenmesenchyms (KuSE, 1962). Am Herzen tr i t t  die erste Asymmetrie 
schon bei menschlichen Embryonen yon 3 mm L~nge (PE~NKO~F, 1926), an den 
Lungen erst bei einer L~nge yon 5 mm (STruCK, 1955) auf. Das Herz und die 
Leber zeigen andererseits aufgrund allometrischer Messungen ein paralleles 
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Waehstmn (LINzBACH, 1955). Daher ist es schwer verst/~ndlich, dab die invertie- 
renden Tendenzen, die sieh naeh GOERTTLEB (1963) in cranioeaudaler und dorso- 
ventraler Richtung auswirken sollen, nur das tterz betreffen oder bei der isolierten 
Laevokardie das Herz allein auslassen. Dieser theoretisehe Saehverhalt stimmt 
mit den Angaben der Literatur fiberein, da bis jetzt kein unbestreitbarer Fall 
isolierter Dextrokardie bzw. isolierter Laevokardie beschrieben worden ist. 
SCItlVIIDT U. KORTtI (1954b) haben die Literatur zusammengestellt und urteilen 
fiber die yon RoEs~v~ (1930) gegebene Definition der iso]ierten Dextrokardie, 
die auch unsere ist: ,,Wir selbst kfnnen aber hente den Begriff der isolierten 
Dextrokardie nicht mehr in dieser Strenge fassen. Es gibt zweifellos isolierte 
spiegelbildliehe Dextrokardien, wenn man die Diagnose allein auf den Situs der 
Bauehorgane grfindet" (1954b, S. 225). Doch fanden diese Autoren in der 
Literatur 12 Falle yon unkomplizierten, d.h. ohne andere, die Funktion stfrende 
Migbildung am tterzen oder an den grogen Gef~gen auftretenden isolierten 
Dextrokardien, yon denen nur derjenige yon GRAAN]3OO~ (1891) dutch eine 
Obduktion gesichert worden ist. Wir selbst haben keine, beispielsweise dureh 
einen Kammerseptumdefekt, eine Pulmonalstenose usw. komplizierte isolierte 
Dextrokardie gefunden. Wir mfehten deshalb den wiehtigsten Teil aus dem 
Sektionsbefund des Falles yon GRAANBOOM bier wiedergeben: 

,,Septum ventriculorum l~uft in einer Flache vonder ]inken Seite vorn nach rechts 
hinten; diese Flache bildet mit der Mediallinie des Kfrpers einen Winkel yon 70 °, so dab 
man eine nach rechts und vorne und eine nach links und hinten liegende Kammer erkennen 
kann. Die nach vorne gewandte tIerzh~lfte, in welcher sich eine Valvula tricuspidalis und 
eine Valvula Eustachii befindet, ist in Verbindung mit Aorta und Vv. pulmonales, ergibt 
sich demnach als das arterielle tIerz. Die hintere Herzhalfte dagegen, in welcher eine Valvula 
bicuspidalis vorkommt, ist in Verbindung mit A. pulmonalis und beiden Vv. cavae, und 
ergibt sich demnach als das venfse Herz" (S. 190). 

Das Herz lag auf der reehten Seite des Kfrpers. Doeh kSnnen wfl- uns nieht 
vorstellen, wie dieser Fall Ms eine Dextrokardie aufgefaBt werden kann, da die 
Valvula Eustachii sich in dem rechts gelegenen Vorhof befand, was gegen eine 
Inversion des Sinus venosus sprieht, die Vena eava eaudalis jedoch in den 
anderen Vorhof einmfindete (?). Der Lage der Kammern und der groBen Arterien 
nach kfnnte man an eine Kammerinversion und korrigierte Transposition bei 
einer Dextrokardie denken, doeh ist letztere ohne Inversion des Sinus venosus 
und der Vorhffe sehwer verstandlich. Wir teilen die Ansicht NAGELs (1909) und 
meinen, dag dieser Fall letztlich unklar bleibt. Der yon I~OWEnL U. STIn~ (1958) 
mitgeteilte Fall soll eine isolierte Dextrokardie (mit Lutembaehersehem Syndrom) 
darstellen; jedoeh ist es in der Abb. 2 (S. 61) zu sehen, dab die als rechte bezeieh- 
nete Kammer die Architektur einer linken zeigt; es fehlen Angaben fiber die 
Venenanordnung, fiber die Morphologie des anderen Ventrikels und fiber den 
Situs der Lnngen. Bei anderen Arbeiten handelt es sieh um Dextrokardien bei 
Situs inversus (TAvssm, 1929; KA~TAG]~N]~, 1933; AI~CILLA n. GASUL, 1961; 
I°TAStIXIN U. Mitarb., 1967; SANDERS u. ])OORIgANN, 1968). Unter diesen Um- 
standen ist es erstaunlich, dab M]~RKLIS u. VA~ANO (1967) unter 111 Fallen 25(!) 
Falle isolierter Dextrokardien gefunden haben wollen, ohne einen Beleg dafiir 
zu geben. Wir teilen daher die Meinung G~AxTs (1958) und beurteilen die Existenz 
einer isolierten Dextrokardie als sehr zweifelhaft; sie wird yon VAN PRAAG~ 
U. Mitarb. (1964) ganz abgelehnt. 
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In  der Zusammenstellung SC~MII)Ts u. KOI~THS (1954a) ist nur ein Fall einer 
isolierten, yon DOLIOPOULUS u. MAILLET (1952) mitgeteilten Laevokardie zu 
finden. Aus der sehr kurzen Beschreibung der Obduktion 1/tl~t sich erkennen, dab 
nut  eine Kamm er  vorhanden war, aus der die Aorta rechts yon der Arteria 
pulmonalis entsprang. Angaben fiber die dorsoventrMe Anordnung dieser 
Gef~l~e und fiber die Morphologie der Vorh6fe fehlen. Es ist deshalb schwer, 
diesen Fall als eine echte isolierte Laevokardie anzusehen. Die Arbeit H A ~ I S '  u. 
R ~ E y s  (1965), in der ein Fall isolierter Laevokardie mitgeteilt wird, ist rein 
klinischer Natur. KEIznn (1959) gibt keine Angaben fiber die Vorh6fe; bei 
BEURE~ u. Mitarb. (1963) handelt es sieh um eine Laevoversio eordis und bei 
PAI)MAVATI U. GUPT~ (1962) um ein Ivemark  Syndrom (s.u.). Die Existenz einer 
iso]ierten Laevokardie mu[~ deshMb durchaus als fraglich angesehen werden. 

Vorho/sinver8ion. Die genannten Griinde machen es unmSglich, auf die Existenz 
einer Vorhofsinversion unter der Voraussetzung des Vorliegens einer isolierten 
Dextrokardie bzw. isolierten Laevokardie zu schlieBen. Man kann die ,,larvierte" 
Dextroversio cordis (KoRT~ u. SCKMIDT, 1953; d.i. Dextroversio cordis plus 
l(ammerinversion) nicht a]s ,,spiegelbildliche Dextrokardie" aufgrund der 
Kammerinversion interpretieren. Die Vorhofsinversion kann iiberzeugend nur 
dargelegt werden, wenn sic sich, wie es ffir die Kammerinversion mSglich ist, im 
Sinne einer isolierten Vorhofsinversion zeJgen liel~e. LOCHTE (1894) glaubte, bei 
einem Fa]l von Situs inversus partialis (Magen, Duodenum, Milz, Leber; zwei- 
lappige Lungenflfigel; rechts gelegener Pankreasschwanz) eine Vorhofsinversion 
feststellen zu dfirfen, indem er aufgrund von AnomMien der Pfortader und der 
Nabelvenen das Herz a]s eine Laevokardie interpretierte. Gegen diese Auffassung 
wenden sich GEI~EL (1903), PE~KOt 'F (1926) und I~IS~L (1909): ,,Es zeigt sich 
denn auch, dab sich das Schema LOCATES ]/~ngst nicht auf alle genau beobachteten 
F£11e anwenden ]/~l~t nnd dal3 sich schon bei sonst offenbar geichartigen F/~llen 
grol~e Differenzen in der Lage der Pfortader ergeben" und ,,dal~ das Erhalten- 
bleiben der rechten oder linken Nabelvenen jedenfalls nicht immer maggebend 
ist ffir die Ausbildung des Gesamtorganismus im Sinne eines Situs transversus 
oder soli tus. . ."  (I~Is~L, 1909, S. 714). Auch LEv u. ROWLATT (1961) weisen 
darauf bin, dal~ , ,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 levoeardia" bzw. ,,mixed dextroeardia" werden 
f/Jr Laevoversio und Dextroversio eordis mit Kammerinversion -- synonym -- 
gebraucht. Die M6gliehkeit einer isolierten Vorhofsinversion ist offenbar auf die 
Vorstellung gegrfindet, die einzelnen Herzmetamere seien voneinander unab- 
hi~ngig. Gegen diese Auffassung wendet sieh GOE~TTL~ (1955, 1956a). Es ist 
naheliegend, dab die isolierte Vorhofsinversion (Typus der Formasymmetrie 
PEIaNKOPFs, 1926, 1937; II. Inversionstypus dieser Arbeit) nieht notwendiger- 
weise im Zusammenhang mit den invertierenden Tendenzen im Kgrper betrachtet 
werden kann. In diesem Sinne wird naeh der uns zur Verffigung stehenden 
Literatur das Problem der Vorhofsinversion nut von Kiss u. Mitarb. (1954) 
analysiert. Diese Autoren halten eine Vorhofsinversion, die sieh auf eine ,,Aber- 
ratio transponans septi sinusatrii" zurfickfiihren I/~gt, ffir m6glich. Gegen diese 
aueh der arteriellen Transposition zugrunde liegende Inversionshypothese gelten 
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die gleichen Einw~nde, die DoE~R (1938, 1943, 1952, 1955, 1960) und GOERTTLEI~ 
(1955, 1956a, 1958, 1963) gegen die ,,Septatio aberrans transponans bulbi" 
formuliert haben. Zusammenfassend kSnnen wir sagen, da~ die Entstehnngsorte 
der Herzsepten den druekfreien Wandbezirken entspreehen, dab diese druckfreien 
Zonen ihrerseits yon den l~ichtungen der Stromf~den best immt werden, und 
endlich, dal3 diese Richtungen der Stromf~den yon den Formverh~ltnissen deter- 
miniert sind, die das Herz in dem betreffenden Zustand erreicht hat. In  bezug 
auf die Vorhofsinversion bedeutet das, da6 vor der Septierung der VorhSfe eine 
Inversion der Stromf~den vorhanden sein mul~. Sie soll dutch eine umgekehrte 
Parallelschaltnng der VorhSfe, d.h. des proximalen Vorhofes nach links und 
des distalen nach rechts zustande kommen. Mit dieser umgekehrten Parallel- 
schaltung mull eine Inversion der Einmiindungen der Pulmonalvenen bzw. der 
Hohlvenen verbunden sein (Inversion des Sinus venosus). Eine derartige Ein- 
mfindung der Vena cava caudalis scheint indessen, wenn die Leber sich auf der 
rechten Seite des KSrpers entwickelt, unmSglich 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 eaudalis mit  dcm System der Supracardinalvenen 
(GRi2~WALD, 1938; CLARA, 1967), mit  einer in die ]inke obere t tohlvene ein- 
mfindenden Vena azygos; zum anderen die Persistenz der Venae hepaticae 
revehentes. Daraus /olgt, daft wir/clich spiegelbildliche Richtungen der Strom/dden 
nicht zustande/sommen ]cSnnen, zumal durch isolierte Inversion der VorhSfe (und 
des Sinus venosus!) auch Anomalien im Bereich der Pulmonalvenenmfindungen 
erwartet  werden kSnnen. Die Arbeit IV]~MARXs (1955) l~l~t erkennen, da6 die 
F/flle mit  den genannten Anomalien des venSsen Systems erstens ein weit- 
gehendes Fehlen des Septum atriorum und zweitens entweder Lappenanomalien 
der Lungen oder Lageanomalien der Leber besal~en. IVEMARX spricht yon einem 
,,teratologic syndrome of visceral symmetry" .  Nach MOLLER u. Mitarb. (1967) 
w£re das Syndrom der Asplenie als , ,Dextro-isomerismus", das der Polysplenie 
als , ,Laevo-isomerismns" aufzufassen. Fiir diesen Sachverhalt sprechen aueh die 
experimentellen Untersuchungen yon ORTs-LLoI~cA (1963b), nach denen die 
Entwicklung der VorhSfe und des Sinus venosus vom vorderen Entoblast  nnd 
der Leberanlage abh£ngig sein soll. Anfgrund dieser Ausfiihrungen kann man bei 
Interlateralformen eine Inversion des Sinus venosus mit  unvollkommen ent- 
wickelter Inversion der VorhSfe annehmen. 

Die Lage der VorhSfe ist daher das sicherste Kriterinm, um den Situs des 
Herzens zu bestimmen (LAEcHMA~N U. LOVIS, 1964; VA.'~ PRAAGH U. Mitarb., 
1964; s. auch CAM~BV, LL U. D]~UCEA~, 1966; SgA~ER U. Mitarb., 1967). KIss  
u. Mitarb. (1954) weisen auf zwei, sparer yon PLATZ~ (1955) ver5ffentlichte 
F~lle hin, die eine Vorhofsinversion beweisen sollen. Einer dieser Fiille zeigt 
indessen lediglich eine Kammerinversion mit korrigierter Transposition bei Situs 
solitus, der andere eine Laevoversio cordis mit  Kammerinversion und korrigierter 
Transposition bei Situs inversus. Wit  mSchten hier die Schlul~worte LEvs (1954) 
zitieren: ,,The autor has not seen levoeardia with transposed atria and normal 
ventricles, or dextrocardia with the atria in mirror-image and the ventricles in 
pivotal position" (S. 81), d.h. eine Laevokaride bzw. eine Dextroversio cordis 
mit  Vorhofsinversion. 
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Kammerinversion und lcorrigierte Transposition. LOCHTE hat  als erster eine 
Interpretat ion der Kammerinversion versucht, indem er sie auf eine anomale 
Drehung der Ventrikelschleife zurtiekffihrte (1898). Nahezu 60 Jahre  sparer ist 
es GO]~TTLVa¢ (1956a) experimentell gelungen, die Kammerinversion mit  korri- 
gierter Transposition durch eine antitypische Drehung des bulbometampull~ren 
Teiles an einem Glasmodell zu reproduzieren. Zu /~hnlichen Interpretat ionen 
kamen spiiter DE LA CRUZ n. Mitarb. (1959, 1967) und vA~ PnAAOH U. Mitarb. 
(1964, 1967). Nach dieser Auffassung soll es sich nut  um eine texturelle, dutch 
die nach links gerichtete Schwingung des bulbometampull/~ren Teiles bedingte 
Inversion der Kam m ern  handeln (s. auch GOERTTL]~]¢, 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 verst/indlich, 
dal~ bei der texturellen Kammerinversion die Verteilung des l~eizleitungssystems 
der Architektur der Kammern  folgt, da es die bleibenden Konturfasern ( B ] ~ I ~ G -  
~oFr, 1931, 1933) der primitiven Herzh6hlen darstellt. So zeigt unser Fall einen 
histologischen rechten Hisschen Schenkel in dem texture]l rechten Ventrike]. Die 
Kammerinversion stellt somit eine Formmil~bildung dar. 

Mit dem Glasmodell konnte GOElCTTLEI~ 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 m6glich ist. LOC~ITE (1898) meinte, es sei 
dieses Zusammentreffen kaum als zuf/illig anzusehen. Eine isolierte Kammer-  
inversion wurde yon vA~ MIE~o~ u. WIGLESWOI%TI-I (zit. nach VA~ P~AAO~ 
u. Mitarb., 1967) als unm6glich nnd yon VA~ PnAAOH U. Mitarb. (1964) Ms ~ul~erst 
unwahrschein]ich angesehen. ~Tach KOl~Ttt u. SCItMIDT (1953) f~nde man derartige 
F/~lle nicht, da die Tr/~ger nicht lebensf/ihig seien. Dieses ]etzte Argument ist 
nicht durchaus fiberzeugend, weft dieselbe Beweisffihrung anch fiir die typische 
arterielle Transposition gelten k6nnte. Trotzdem sind gekreuzte arterielle Trans- 
positionen nur mit  einem offenen Ductus BotMli oder einer insuffizienten Valvnla 
foraminis ovalis bei nur wenige Stunden alt gewordenen Kindern nicht selten zu 
sehen. Wit  ziehen es deshMb vor, dieses Problem vom Standpunkt  der Trans- 
positionstheorie zu er6rtern. Nach dem yon Do]~n~ (1952, 1955) erkannten 
Prinzip der vektoriellen Bulbusdrehung, durch das die arterielle Transposition 
formal als eine Arretierung der Bewegungs- und Drehungsvorg/~nge am arteriellen 
Herzende erkl/~rt wird, sind unserer Ansicht nach die anderen Theorien (ROKI- 
TA~SK¥, 1875; SPITZE~, 1923; P ~ n~ : oeF  u. W~RTI~Gn~, 1935) fiberholt (zur 
Kri t ik dieser Theorien s. besonders D o n ~ ,  1938, 1943). Als Vorl/~ufer der Doerr- 
schen Theorie k6nnen die Ergebnisse der Arbeiten yon BnEDT (1936) - -  S. auch 
SC~M~CKE U. D O E ~  (1939) - - ,  B ~ ] ~ ] ~  (1942), K~AM~ (1942) und SnA~E~ 
(1949, 1951) angesehen werden. In  den Untersuchungen KnA~ERs wird der 
Bulbus-Truncus-Absehnitt  als eine Einheit betrachtet.  ASAM~ (1968) hat  kfirzlich 
in einer Untersuchnng an menschlichen Embryonen diese Auffassung belegen 
k6nnen. Nach dem Doerrschen Prinzip ist die ausbleibende Torsion dieses 
Abschnittes bei der Transposition an der fehlenden Umschlingung der grol~en 
Gef/~i~e zu erkennen. ])as eigenst/~ndige 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 reehten 
und einer vorderen Semilunaris. Betraehten wit die Anordnung bei unserem 
FMle, dann linden wir die gleiehen anatomischen Verh/iltnisse innerhalb des 
Bulbus-Truneus Absehnittes: fehlende Umschlingung der Gefg6e, ventrale Aorta 
mit  einer vorderen, einer linken und einer reehten Tasehenklappe; aus den Sinus 
der beiden letzteren s tammen jeweils die Kranzarterien, deren Verteilnng von 
der Arehitektur der Kammern  abh/~ngig zu sein seheint; der Verteilungstyp 
unseres Falles ist am hgufigsten zu linden (ELLIOT U. Mitarb., 1966). Bei der 
korrigierten Transposition seheint die arretierte Drehung an dem nach links ver- 
sehobenen Bulbus-Truneus-Abschnitt  zustandegekommen zu sein. Diese Ver- 
sehiebung w/ire dutch die Kammerinversion bedingt. Naeh diesen Ausffihrungen 
1/il]t sieh sagen, dab [ormal gesehen die ausbleibende Torsion bei der Inversion 
der Kammern  nieht obligatoriseh ist, und dab yon diesem formalen Standpunkt  
aus niehts gegen eine Kammerinversion ohne Transposition, d.h. den arretierten 
Vorgang, einzuwenden ist (wh' halten aueh den Zusatz ,,korrigiert" im Grunde 
f/it tiberfl/issig). Geht man abet yon einer anderen Definition der Transposition 
aus, naeh der Aorta bzw. Pulmonalarterie aus dem jeweils kontralateralen 
Ventrikel stammen, dann ist bei der Kammerinversion mit korrigierter Trans- 
position keine klassisehe Transposition gegeben. GOEUTTL~U (1963) sprieht in 
diesen Fgllen deshalb yon einer Citraposition. Naeh seiner Vorstellung ist eine 
Kammerinversion ohne korrigierte Transposition als eine Kammerinversion mit 
Transposition zu bezeiehnen. Fiihrt  man abet den Begriff der arteriellen Trans- 
position auf einen anomalen Vorgang an dem einheitliehen Bulbus-Truneus- 
Absehnitt  zurfiek, so ist als unmittelbare Folge der Arretierung die fehlende 
Umsehlingung der Gef~ge anzusehen und nieht aber die Beziehung dieser Gef/ige 
zu den Ventrikeln. Dennoeh sollte man bei best immten sehr primitiven Herz- 
miBbildungen, bei dem Aortenventrikel (GoEuTTLEU, 1958, 1963), aneh wenn 
eine Transpositionsanordnung der Gef/~Be vorhanden ist, nieht yon Transposition 
spreehen, da die ganze Ventrikelsehleife und zumeist aueh der sinuatriale 
Absehnitt  eine konkordante Arretierung zeigen: jener im Sinne einer Persistenz 
der primitiven Proampulle und Metampulle, dieser im Sinne einer Iuxtaposit io 
aurieularum cordis. Deshalb ziehen wires  vor, nur in den F/illen mit  ausgebildeten 
Ventrikeln, in denen die Proampulle in sieh einen Tell der Metampulle und des 
Bulbus bzw. die Metampulle einen Teil der Proampulle aufgenommen haben 
(PEI~NKOI~F U. WII~TINGEI~, 1933), yon arterieller Transposition zu spreehen. Sonst 
spreehen wit mit  einem fibergeordneten Begriff yon arteriellen Heterotopien, in 
die wir die arteriellen Transpositionen [typische Transposition, korrigierte Trans- 
position, Beurensehe Transposition (1960)], Taussig-Bing Komplex, die reitenden 
Arterien und die frtih arretierten Arterien beim Aortenventrikel zusammenfassen. 

Naeh der nns zur Verffigung stehenden Literatur  sollen TI~n~MI~ sowie 
WaLSCHE U. STOZTZ (zit. naeh M6~CK~B~t~G, 1924) F/ille yon Kammerinversion 
ohne Transposition mitgeteilt haben. 1964 hat  vA~ PRAAGH u. Mitarb. einen 
solehen dokumentiert .  In  einer weiteren Mitteilung (1967) hat  dieser Autor 3 
weitere F/ille besehrieben, von denen lediglieh einer als nnbestreitbar gelten kann ; 
die anderen beiden stellen eine primitive Mifibildung mit Iuxtaposit io aurieularum 
eordis dar. Aueh der einzige Fall yon ANSEL~I U. Mitarb. (1963), bei dem ein 
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Obduktionsbefund vorliegt (insgesamt 6 F~lle), ist nicht klar. Der 9. und 10. Fall 
yon LEv u. ROWLATT (1961) weisen sich als TJbergangsmiBbi]dung aus: Kammer- 
inversion mit ventraler, fiber 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 L~vs ,,MOt as altered as in the previous type" (S. 260) (d.h. als bei 
den F~tllen mit Kammerinversion und korrigierter Transposition). So ist die 
isolierte Kammerinversion als sehr selten anzusehen, und die Auffassung LOCHTES, 
das Zusammentreffen zwischen beiden MiBbildungen sei kaum als zuf~llig anzu- 
sehen, gilt weiterhin. Bei der Betrachtung des Problems sind die formale Genese 
und die kausale Genese zu unterscheiden. Formal l ~ t  sich die Frage naeh einer 
isolierten Kammerinversion bejahen; die Frage nach der kausalen Genese sollte 
die versehiedenen pathologischen Vorg~nge kl~ren, die zu der fiberaus b~tufigen 
Koppelung dieser Anomalien ffihren. Aufgrund zahlreicher, aus der Betrachtung 
der formalen und kausalen Genese sieh ergebender Grfinde ist die Verwirklichungs- 
mSglichkeit einer isolierten Dextrokardie nur als sehr gering anzusehen. 

Schlufibetrachtungen zur Terminologie. Kammerinversion und Vorhofsinversion 
(soweit letztere in unvollkommener Form zustandekommen kann) sollen als 
FormmiI~bildungen, als Formasymmetrien des Herzens betrachtet werden, die 
ihrer formalen Natur nach nicht mit den Lageanomalien des Herzens und Asym- 
metrienanomalien des KSrpers in Beziehung gesetzt werden dfirfen. Naeh einer 
strengen Begriffsbestimmung mfissen sie, ebenso wie eine arterielle Transposition, 
ein Defekt des Kammerseptum oder Vorhofsseptum usw., als MiBbildungen des 
Herzens angesehen werden. Deshalb scheint es uns nicht bereehtigt zu sein, ver- 
schiedene Formen yon Dextrokardien, Dextroversiones c0rdis, Laevokardien und 
Laevoversiones eordis je naeh Koppelung mit einer oder mehreren jener Mil3- 
bildungen zu unterscheiden. Die klassisehe Terminologie der Herzlageanomalien 
erweist sich als ausreiehend und pr~zis, wenn man ihr eine Benennung der weiteren 
Herzmil~bildung hinzuffigt. Der Situs des Herzens sollte allein durch die Lage der 
VorhSfe bestimmt werden. 
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