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Var ia t ion  of the  Bland,  W h i t e  and  Gar l and  Synd rom 

Isolated Origin of the Ramus Interventricularis Anterior from the Pulmonary Artery 
Combined with Extreme Right-Preponderance 

Summary. We describe a variation of the Bland, White and Garland syndrom not yet 
presented to our knowledge. In this ease a ramus interventricularis anterior, arising from the 
left Valsalva's sinus of the pulmonary artery, extends without any horizontal branch to the 
leading edge of the septum to the apex of the left ventricle. The abnormally large right coronary 
artery supplies most of the heart. This situation allowed the female patient, an active sport 
enthusiast, to reach the age of 32 years without any severely clinical symptoms. We briefly 
summarite the anomalous origins of the coronary arteries and their prognostic value. 

Zusammen/assung. Es wird fiber eine meines Wissens bisher nicht beschriebene Variation 
des Bland-White-Garland-Syndroms berichtet, bei der ein aus dem ]inken Sinus Valsalvae des 
Pulmonalstammes entspringender Ramus interventrieularis ant. ohne grSl]ere horizontale 
Aste abzugeben an der Vorderkante des Septums zur Herzspitze zieht, w~hrend eine abnorm 
weite reehte Coronarie den GroBteil des Herzens versorgt, ein Umstand, der es erm6glichte, 
daf~ die sportbegeisterte Pat. mit verh~ltnism~Big leichten klinischen Symptomen ein Alter 
yon 32 Jahren erreichen konnte. Im AnschluB wird versucht, einen kurzen Uberblick fiber die 
Ursprungsanomalien der Kranzarterien mit ihrer prognostischen Bedeutung zu geben und auf 
verschiedene Entstehungstheorien hingewiesen. 

Koronar ie l l e  Anomal i en  geh6ren zu den  sel tenen Herzgefi~l~miBbfldungen. I h r  
prozentue l le r  Ante i l  be t r~g t  nach den  Angabe n  verschiedener  Au to ren  zwischen 
0,75% (Kerl,  1968) und  2,1% ( t Iaekensel lner ,  1954). Dabe i  werden grundsi~tzlich 
Ursprungs-  yon  Verzweigungsanomal ien  unterschieden,  so fand  z .B.  Hacken-  
sellner (1954) un te r  1000 auslesefrei  un te r such ten  Herzen  15 Ursprungsanomal ien ,  
aber  nur  6 mal  einen ano rma len  Verlauf.  Berei ts  1911 beschrieb Abr ikosoff  eine 
sel tene Ursprungsanomal ie ,  n~mlich den Abgang  einer sonst  no rma l  ver laufenden  
l inken Kranzsch l agade r  aus der  Ar te r i a  pulmonal is .  Dieses pa thologisch  ana to-  
mische Ersche inungsb i ld  mi t  der  zugeh6rigen kl in ischen S y m p t o m a t i k  is t  als 
B l a n d - W h i t e - G a r l a n d - S y n d r o m  (1932) b e k a n n t  (vergleiche Goer t t ler ,  1968). I m  
a l lgemeinen s ind diese F/~lle prognos t i sch  ungfinstig,  das  1. Lebens j ah r  wird meis t  
n ich t  i iberschr i t ten .  N u r  in einzelnen F/~llen, wie auch im vorl iegenden,  wird  ein 
h6heres Al te r  erreicht ,  ein Urns tand ,  der  in unserem Fa l l  sicherlich da rau f  zuriick- 

* Herrn Professor Dr. I)r. h.c. Georg Benno Gruber, G6ttingen, zur Vollendung des 90. Le- 
bensjahres (22. 2. 1974) in Verehrung zugeeignet. 
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zuffihren ist, dab die AnomMie nicht  in ihrer klassisch beschriebenen Form vor- 
liegt, sondern in einer offensichtlich prognostisch gfinstigeren Variation. 

Fallbericht 

Anamnese: Die 32j~hrige, 168 cm groBe, mittelkr~ftig gebaute Patientin, die eine be- 
geisterte Sportlerin und starke Raucherin war, hatte angeblich vor 15 Jahren nach einer 
Scharlachinfektion erstmMs fliichtige Herzbeschwerden, die nach Gewichtsabnahme wieder 
verschwanden. Ein Jahr sparer wurde erstmals die Verdachtsdiagnose ,,kompensierte Aorten- 
stenose bei nicht ganz typischen Befunden" gestellt. Eine Kontrolluntersuchung 5 Jahre 
sparer ergab den gleichen Befund. Die diesmM ebenfalls durchgefiihrte R6ntgenuntersuchung 
zeigte eine deutliche Linkshypertrophie und -dilatation bei erhMtener Herzbucht. Eine 
Behandlung wurde fiir nicht nStig erachtet. In der Folge fiel vor allem eine Neigung zu 
Extrasystolen auf. Bei einer neuerlichen Untersuchung vor 2 Jahren wurden aul3er dem 
Befund der Aortenklappenstenose auch die ersten Zeichen einer Coronarinsuffizienz bei 
Sinusbradycardie festgestellt sowie Hinweise auf eine vorwiegend ]inksventrikuls und 
laterMe Innenschichtl~sion gefunden. Eine zus~tzliche l~Sntgenuntersuchung liel] bei aortMer 
Herzkonfiguration ein Aortenvitium nicht ausschliel]en. Eine ca. 6 Monate vor dem Tod 
wegen Kol]~psneigung und RR-Abfall erfolgte Untersuchung ergab bei leicht zyanotischem 
Kolorit ein kurzes, leises Systolikum mit Puncture maximum links parasternal in Basis- 
n~he. Alle durchgeffihrten Laboruntersuchungen ergaben nur unwesentliche Abweichungen. 
Der EKG-Befund ]autete: path. Linkstyp mit Coronarinsuffizienz und Verdacht auf hohe 
anteroseptale laterale Schwiele bei Linkshypertrophie. Auch in der Folge traten nur hin und 
wieder Schwinde]anfs Kopfschmerzen und passagere Beschwerden bei Anstrengungen auf. 
Eine empfohlene kSrperliche Schonung wurde nicht eingehMten. Anl~l~lich einer Schiabfahrt 
brach die Patientin plStzlich tot zusammen. 

A uszug aus dem Obduktionsbe/und 

Das Herz wiegt 360 g, seine Spitze wird yon  der li. K a m m e r  gebildet. Die re. 
K a m m e r  ist deutlich ausgeweitet, ihre W a n d  durchschnit t l ich 5 m m  dick. Die li. 
K a m m e r  ist fast kugelf6rmig gerundet,  ihre Wandst~rke  betr/~gt im Mlgemeinen 
16 ram, im Spitzenbereich der Vorderwand nur  11 ram. Die Herzklappen sind 
zart,  das Endocard  vor  allem fiber der Kammerscheidewand weiBlich verdickt.  
Das Iterzfleisch ist lest, im Spitzenteil der li. K a m m e r  geradezu har t  und gr6Bten- 
teils dunkelgrau-rosa.  Die Spitze der Vorderwand und groBe Teile der vorderen 
H~lfte des Septums sind yon  dichtstehenden, kleinsten, weii~lichen, manchmM 
konfluierten Schwielenbezirken durchsetzt .  Es 1/~Bt sich weder unterhalb des li. 
Herzohres ein Ramus  circumflexus noch nach sorgf~ltiger Abt ragung  der voll- 
kommen  zarten Klappen  an der Aor ta  ein Abgang der linken Kranzschlagader  
linden, dieser ist vielmehr in den li. Sinus VMsMvae der A. pu]monalis verlagert  
und  weist einen Umfang  yon 7 m m  auf. Von hier l~uft das Gef/il~ sich rasch ver- 
jfingend an der Vorderkante  des Septnms gestreckt zur Spitze, ohne einen gr61~eren 
waagrechten Ast abzugeben. 

Der Abgang der re. Kranzschlagader  dagegen ist tr ichterfSrmig erweitert und 
mii~t 19 m m  im Umfang,  w~hrend der Umfang  des Gefal~es selbst unmit te lbar  
distal 22 m m  betrs  (Abb. 1). Diese re. Kranzsehlagader  verzweigt sich an 
typischer  Stelle, wobei aber der absteigende, fiblicherweise gr61~ere Ast hier nur  
einen Durehmesser  yon 1--1 ,5  m m  aufweist, w~thrend ein abnorm weiter waag- 
rechter Ast  sich in groben Schl/ingelungen fiber die Riickseite des Herzens auf die 
li. K a m m e r  erstreckt. 
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Abb. 1. Aus dem rechten Sinus Valsalvae normal entspringender, m~chtig ausgeweiteter 
Anfangsteil der rechten Herzkranzschlagader mit lipiden Plaques. Im Bitd oben die zuriick- 

geklappte Aortenwand 

Der histol. Befund 1/~Bt im vorderen Tell des muskul/~ren Kammerseptums und 
im apikalen Abschnitt  der Vorderwand der li. Kammer  nekrobiotische Areale mit  
verschm/ilerten Muskelfasern und z.T. deformierten pyknotischen Kernen er- 
kennefi. Andere Herzmuskelfasern sind verbreitert,  Fibrfllen fehlen. Daneben 
linden sich z~hlreiche, wechselnd ausgedehnte faserreiche Herzmuskelschwielen 
(Abb. 2). 

In  den  parenchymatSsen Organen deutliche ven6se Stauung. 
Der Tod erfolgte demnach auf Grund eines pl6tzlichen Herzversagens bei 

einem als Folge der koronariellen Anomalie bereits vorgeseh/~digten Herzen. 

Bespreehung 
Bei den Ursprungsanomalien der Kranzarterien kann man verschiedene 

Gruppen unterscheiden: 
I.  Ursprung akzessorischer Coronarien aus der Aorta. 

I I .  Ursprung der Coronarien aus einem Sinus Valsalvae. 
I I I .  Verlagerung coronarieller Abg~nge in die A. pulmonalis. 
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Abb. 2. Ausgedehnte Versehwielung der vorderen Anteile der Kammerseheidewand. HE, 
100faeh 

Die Fglle der Gruppe I bleiben ffir ihren Trgger durehwegs bedeutungslos und 
stellen lediglieh einen anatomisehen ZnfMlsbefnnd dar. 

Die Gruppe I I  umfagt einerseits den Ursprung beider Kranzarterien aus einem 
Sinus Valsalvae, wobei die Ostien getrennt liegen oder einen gemeinsamen Triehter 
bilden k6nnen, oder das eine Gef/ig erst welter distal ans dem anderen entspringen 
und auf nnterscbiedliehen Wegen sein Versorgungsgebiet erreiehen kann, und 
andererseits den Abgang einer singulgren Kranzarterie bei v611igem Fehlen der 
anderen. Bis 1955 wurden nahezu 100 Fglle yon einseitigem Fehlen einer Kranz- 
sehlagader besehrieben und yon Haekensellner (II, 1954/55) zusammengestellt. 

Smith untersehied dabei 3 M6gliehkeiten: 
1. die einzige Coronarie verlguft wie eine reehte oder eine linke, 
2. sie teilt sieh in eine normale linke nnd reehte Kranzarterie, 
3. sie verlguft und teilt sieh so unregelm/~l]ig, dab ein Vergleieh mit der Norm 

nieht m6glieh ist. 
Die Prognose dieser Fehlbildung ist aueh ohne zuss Herzgefs 

bildung in der Mehrzahl der F~lle nngfinstig, nur selten wird ein h6heres Alter 
erreieht (Ramirez, 1960: 65jghrige Frau, Plaehta I, 1954: 83jghriger Mann mit 
Agenesie der A. eoron, dext.). Gewissermagen eine Ubergangsform zur 3. Gruppe 
stellt der doppelte Ursprnng einer Kranzarterie aus beiden Hauptsehlagadern dar, 
der yon Stein 1953 an Hand zweier Beobachtungen als ,,deltaf6rmiger Ursprung" 
bezeiehnet wurde. Dabei war jeweils das Pulmonalostium atretiseh, so dab die 
Blutversorgung der Lungen fiber den pulmonalen Ursprungsast der Kranzarterie 
erfolgte. 
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Abb. 3. Gegenfiberstellung des klassischen Bland-White-Garland-Syndroms (links, in An- 
lehnung an Burck, 1963) mit der Variation Goerttler (1970) (Mitre) und der eigenen (rechts). 
Die Unterschiede beruhen auf einer verschiedenen Ausbildung der A. coron, sin. und ihrer 
Ramifikation mit einem schwachen (Goerttler) bezw. fehlenden Ramus circumflexus (eigener 
Fall). Bei Unterentwicklung des Ramus circumflexus springt jeweils die A. coron, dext. 

verst~rkt ein (Rechtsversorgungstyp, am deutlichsten im eigenen Fall) 

Zur Gruppe I I I  endlich gehSren alle jene F/~lle, bei denen a.) die A. coron, dext., 
b.) die A. coron, sin., c.) die A. coron, dext. et sin., d.) eine zus~tzliehe Coronar- 
arterie aus dem Pulmonalisstamm entspringen. Diese Gruppe macht  nach Lev, 
Milton und Miller 0,6 % aller IterzgefiiBmiBbildungen aus, gegen 0,9 % bei Fontana 
und Edwards und 1,8% in der Arbeit yon Gloor. Besonders ungfinstig muB sich 
natfirlich der Ursprung beider Kranzarterien aus der A. pulmonalis auswirken (c), 
da in diesem Falle dem gesamten Herzmuskel nut  venSses Blut zugeffihrt wird, 
wodurch es zu ausgedehnten Myocardnekrosen und sehr rasch zum tIerzversagen 
kommt.  Die ersten klinischen Symptome treten dabei durchschnittlich bereits in 
der 2. Lebenswoche auf. Burck beschrieb diese Feh]bildung 7real, davon 6mal bei 
Neugeborenen. Prognostisch gfinstig sind der Abgang einer zusi~tzlichen Kranz- 
arterie aus dem Pulmonals tamm (d) bzw. der hierher verlagerte Ursprung der 
A. coronaria dext. (a). Abgesehen davon, dab letzterer sehr selten beschrieben 
wurde (Roberts 1962 : 20 F~lle) wird dabei durchwegs ein normales Alter erreicht 
(Cronk et al.: 90ji~hriger Mann!), wobei die Herzgewichte in der Regel fiber der 
Norm liegen. 

Der Abgang der ]i. Kranzschlagader aus einem (meist dem ]inken) Sinus 
Valsalvae der Pulmonalis (Abb. 3 li), ffihrt dagegen in 85 % der F~lle bereits im 
Kindesalter zum Tode, ws nut  15 % der Pat .  das Erwachsenenalter erreichen 
(Likar et al., 1966). ttierzu gehSrt auch ein yon Goerttler t968 beschriebener Fall, 
bei welchem ein sehr betonter Rechtsversorgungstyp ein Alter yon 23 a ermSglichte 
(plStzl. Tod beim Betonstampfen) (Abb. 3 Mitte). Das H5chstalter betriigt bei 
diesem Anomalie-Typ nach Abbot t  (1927) 64 Jahre. Meist linden sich klinisch ab 
dem 2.--3.  Lebensmonat  anfallweise Auftreten yon Angina pectoris mit  Zyanose, 
Bli~sse und Schwitzen, in sp&teren Stadien eine Cardiomegalie vor allem des 
linken Ventrikels mit  Zeichen der HerzinsuHizienz, mit  Dyspnoe, Tachycardie, 
t tepatomegalie und BeinSdemen. 

Pathologisch-anatomisch kann man neben dem verlagerten Gef~Babgang in 
den abh~ngigen Regionen, besonders im li. vorderen Papillarmuskel, Fibrosen 
und eventuell sogar Verka]kungen als Folgen der chronischen Hypoxie des 
Myocards nachweisen (StSgmann et al., 1970). Die I terzen sind in den meisten 
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F/tllen groG, dilatiert und zeigen vielfaeh das Bild des Vorderwandinfarktes. Von 
dieser mit ihren klinischen Folgen als Bland-White-Garland-Syndrom bezeich- 
neten Fehlbildung konnte Burck bis 1963 insgesamt 111 Fiille, Goerttler (1968) 
etwa 150 F/iJle aus der Weltliteratur zusammenstellen. Im Unterschied zum 
relativ h/~ufigen klassischen Bland-White-Garland-Syndrom entspringt im eigenen 
Fall nur ein Ramus interventricularis anterior ohne gr6geren Seitenast aus der 
Arteria pulmonalis, w/~hrend die Blutversorgung nahezu des gesamten Herzens 
fiber die m/ichtig vergr6gerte rechte Kranzschlagader erfolgte (Abb. 3 re.). Die 
tIerzmuskelsch/idigung ist dementsprechend auf die vorderen Septumanteile und 
die apikalen Teile der Vorderwand der linken Kammer beschr/inkt. Dieser Befund, 
der uns aus der Literatur noch nicht bekannt war, erklgrt auch das trotz Ziga- 
rettenabusus und intensiver sportlicher Bet~tigung verh/iltnismS~gig hohe erreichte 
Alter von 32 Jahren. 

Hinsichtlich der Entstehung der Ursprungsanomalien gibt es verschiedene 
Theorien (s. auch Doerr 1960). Bredt vertrat 1936 die Ansieht, daft das trans- 
ponierte Geffig dadurch in den falschen Sinus Valsalvae gelange, dag es bei der 
Teilung der gr6geren distalen Bulbuswfilste durch das Bulbusseptum yon der 
entgegengesetzten Seite umfaBt wird, wobei eine Verschiebung der Kranzgef/ift- 
anlage naeh der Seite der sp/~teren Pulmonalis als m6gliche Voraussetzung an- 
genommen wurde. Goerttler dagegen nimmt an, dab alle Abschnitte der distalen 
Bulbus-Truncus-Region die prospektive Potenz zur Ausbfldung coronarieller 
Ostien besitzen und stiitzt sich dabei auf die yon IIackensellner (1956) ver6ffent- 
lichten Ergebnisse yon Serienschnittuntersuchungen bei 65 Embryonen, wobei 
l0 real akzessorische, aus der Pulmonalis abzweigende Kranzgef/tge nachgewiesen 
werden konnten. Als Ursache ffir das seltene Auftreten verlagerter 0stien w~re 
eine anlagemgNg st~rkere Determination im Bereiehe des aortalen Anteiles 
anzunehmen. Haekensellner vermutet, dab die jeweils h/imodynamiseh gfinstigsten 
Abfluftwege zur Peripherie erhalten bleiben. 

Mein Dank gilt Herrn Univ.-Doz. Dr. H. Maurer, Oberarzt am Inst. f. Gerichtliche Medizin 
der Univ. Graz, ffir die Ireundliche ~berlassung des 0bduktionsprotokolls, die mir die Ver- 
6ffentlichung erm6glichte und Herrn Dr. P. Kunsch, Faeharzt fiir Innere Medizin, 4020 Linz, 
Urfar, der mir die klinischen Befunde zur Verffigung stellte. 
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