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Persistence of the Primitive Aortic Conus
in Normal Positioning of the Great Vessels of the Heart
A Contribution to the Formal Independence of Bulbar Contraction Inhibition

Summary. A hitherto undescribed cardiac malformation, characterized by persistence of
the primitive aortic conus and normal positioning of the great vessels, is reported and used
to discuss the theory of bulbar resorption and the hypothesis of conal growth. The persistence
of the primitive aortic conus is explained by the absence of bulbar contraction. The present
selective inhibition of bulbar involution in normal positioning of the great vessels shows it
to be a phenomenon formally independent of the transposition. Thus, the concept explaining
the formal genesis of transposition is explained by arrest of torsion of the bulbar truncus is
reconfirmed.
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Zusammenfassung. Anhand einer bisher nicht beschriebenen, durch die Persistenz des
primitiven Aortenconus und regelrechte Stellung der grofien GefdaBe charakterisierten Herz-
miBbildung werden die Bulbusresorptionstheorie und die Conuswachstumshypothese erdrtert.
Die Persistenz des primitiven Aortenconus ist auf eine fehlende Bulbusschrumpfung zuriick-
zufihren. Aus der bei diesem Falle vorliegenden selektiven Hemmung der Bulbusriickbildung
bei typischer Stellung der grofien arteriellen Gefdfle geht hervor, daB sie ein von der Trans-
position formal unabhéingiges Phénomen ist. Die Konzeption, die zur Erklirung der formalen
Genese der Transposition einen Arrest der Bulbustruncustorsion zugrunde legt, findet hiermit
eine erneute Bestitigung,

Einleitung

Im letzten Jahrzehnt hat die Bulbusresorptionstheorie Keith’s (1909) durch
ihre als Conuswachstumshypothese van Praagh’s bekannte Neuformulierung
(van Praagh u. van Praagh, 1966, 1967; van Praagh et al., 1967, 1971) vor allem
im angloamerikanischen Schrifttum besondere Bedeutung fir die Erklirung der
formalen Genese der Transposition gewonnen. Nach Keith ist der regelrechte
Ursprung der groflen Arterien durch die Ritckbildung der subaortalen, die Trans-
positionsstellung durch die der subpulmonalen Bulbushilfte bedingt. Bei der
Conuswachstumshypothese heilit es, die Entwicklung bulbirer Muskulatur unter
der Pulmonalis (Ausbildung allein eines subpulmonalen Conus) fithre zur Normal-
stellung der groBen Gefifle, die unter der Aorta (subaortaler Conus) zur Trans-
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position. Ein beiderseits ausgebildeter oder auch ein bilateral defizienter Conus
seien ferner ebenfalls mit einer Transposition verbunden.

Die Verifizierung der Doerrschen (1952a u. b, 1955a u. b, 1960, 1970) Kon-
zeption iiber den sich am arteriellen Herzende abspielenden Reorganisations-
prozeB, wonach die kritische Phase der vektoriellen Bulbusdrehung (Bulbus-
verschiebung, Bulbusriicktorsion und Truncustorsion) der Umgestaltung der
Bulbusmuskulatur und damit auch der Ventrikelseptation vorausgeht, darf als
das wichtigste Ergebnis der in neuester Zeit an menschlichen embryonalen Herzen
durchgefiihrten Untersuchungen angesehen werden (Anderson ef al., 1974a u. b;
Asami, 1969 ; Bersch, 1974 ; Chuaqui u. Bersch, 1972, 1973 ; Goor u. Edwards, 1973 ;
Goor et al., 1970, 1972). Mit der partiellen Bestétigung dieser chronologischen
Relation, in der der Schliissel zum Versténdunis des Transpositionsphinomens liegt,
haben die Autoren, die wie Goor u. Mitarb. (1970, 1972) und Anderson u. Mitarb.
(1974a u. b) von Doerr’s Beitrag nicht ausgegangen sind, das Doerrsche formal-
pathogenetische Prinzip eines Arrestes der Bulbustruncustorsion als Erklarung
fir einzelne HerzmiBbildungsformen gleichsam wieder erfunden, ohne jedoch frei-
lich die groBe heuristische Bedeutung dieser Betrachtungsweise zu erkennen.

In den erwihnten Untersuchungen lie sich tatséchlich eine Bulbusatrophie
in Form einer mit der Bulbustruncustorsion vom XVI. bis zum XVIII. Entwick-
lungsstadium nach Streeter, also, wie von Doerr angegeben, mit der letzten Phase
der vektoriellen Bulbusdrebung einhergehenden Bulbusschrumpfung feststellen.
Die Bedeutung dieses Vorganges hinsichtlich der endgiltigen Lage der arteriellen
Ostien ist jedoch nicht restlos geklirt. So gewinnt die vorliegende, der gesichteten
Literatur nach bisher nicht beschriebene MiBbildung einer selektiven Entwick-
lungshemmung des aortalen Bulbussegmentes eine besondere theoretische Be-
deutung im Rahmen der Transpositionslehre. Diese Milbildung ist durch fertige
Ventrikel, regelrechte Stellung der grofen GefdlBe und Persistenz des primitiven
Aortenconus charakterisiert.

Fallbesehreibung
Klinische Angaben

Bei einem 5 Jahre alt gewordenen Knaben in altersgerechtem Erndhrungs- und Allgemein-
zustand wurde durch eine Herzkatheteruntersuchung im Oktober 1969 ein Ventrikelseptum-
defekt mit einem Links-Rechts-Shunt von 60% und einer weitgehend volumenbedingten
Druckerhohung im kleinen Kreislauf auf 60 mm Hg systolisch festgestellt. Im Oktober 1971
wurde dann operativ mit Hilfe des extracorporalen Kreislaufes transventriculir ein etwa
pfennigstiickgrofer membrandser Ventrikelseptumdefekt durch Naht verschlossen. Be-
reits intraoperativ kam es zu einem irreversiblen Herzversagen im kardiogenen Schock.

Pathologisch-anatomischer Herzbefund

Das miBig linksbetonte Herz ist insgesamt sehr kriftig und tbergewichtig (Gewicht:
230 g). Das Epicard und subepicardiale Fettgewebe sind insbesondere {iber der rechten
Herzkammer in der Umgebung einer frischen, septumnahen, dicht verschlossenen Operations-
naht blutig durchtrinkt. Beide Vorhéfe sind bei typischer Lokalisation und regelrechter
Einmiindung der zugehorigen Venensysteme gering erweitert und von einem zarten Endocard
ausgekleidet. Das Foramen ovale ist geschlossen. Die Herzohren sind auf beiden Seiten ohne
Deformititen und leer. Das Mitral- (Klappenweite 5,2 cm) und Tricuspidalostium (Klappen-
weite 5,8 cm) sind morphologisch unauffillig und zeigen einen glatten Klappenapparat sowie
zarte Sehnenfiaden. Das Trabekelwerk beider Herzkammern ist stark modelliert, der sog.
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Abb. 1. Blick auf die ercffnete Aorta und die linke Seite der Herzkammerscheidewand.

Zwischen der Leistenbildung (Cr.) und den zarten Taschenklappen der Aorta (Tkl. Ao) das

septale Segment des stark elongierten, muskuliren Aortenconus mit 3 Septumdefekten (a,

b, ¢). 8: dorsolateraler spornartiger Endabschnitt des Aortenconus. Oberhalb der Aorten-

klappen die Naht nach operativer Anlage des extrakorporalen Kreislaufes. (SN: 1238/71 des
Pathologischen Institutes der Universitdt Heidelberg)

Infrapapillarraum links vergréBert. Die Herzkammerwanddicke mi3t rechts bis 4 mm, links
bis zu 13 mm. Die Ausflulbahn des rechten Herzventrikels ist unauffallic. Der Pulmonalconus
ist regelrecht geformt und die Pulmonalklappen sind zart bei einer Ostiumweite von 5 cm.
Die Ausstrombahn der linken Herzkammer zeigt dagegen eine deutliche Elongation in Form
eines zylindrisch gestalteten, etwa 4 cm langen und 5 mm dicken, muskulidren Aortenconus.
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Abb. 2. Frontalschnitt durch das persistierende primitive aortale Conusseptum. Rechts im

Bilde, zwischen den Aortenklappen (4o.) und der Bindegewebsleiste (Cr.) bulbdre Muskula-

tur (B). Links unten im Bilde Anteile des rechten Schenkels (r. Sch.) des Reizleitungssystemes

(punktiert). Farbung: HE; Vergr. etwa 1:4. (SN: 1238/71 des Pathologischen Institutes der
Universitdt Heidelberg)

Dieser Kammeranteil formt sich caudal, zu der Mitralklappe hin, zu einem horizontal ver-
laufenden, spornartigen Muskelsegment, an dessen Innenfliche das septale Mitralsegel ansetzt.
Durch diesen Muskelsporn und weiter oben durch die restliche, vertikal ziehende Conuswand
ist die Mitral- von der Aortenklappe weit getrennt. Etwas unterhalb der Region, in der sich
normalerweise die Taschenklappen der Aorta finden, verlduft eine schmale, bindegewebige,
etwa 1 mm erhabene und 3,8 cm lange Leiste (Abb. 1), von deren Basis aus sich das etwa
4 cm lange, von Endocard iiberzogene Septalsegment des Aortenconus bis zu dem tatsiich-
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lichen Sitz der grazilen Aortenklappen erstreckt. Das Aortenostium miBt an dieser Stelle
etwa 3,5 cm. Die Coronarostien sind gehérig angelegt und normal weit. Der Verlauf der
Herzkranzschlagaderiste ist regelrecht., Das Septum zwischen der Leistenbildung an der
linken Herzkammerbasis und den aortalen Taschenklappen zeigt 3 Defekte (Abb. 1), die alle
mit der rechten Herzkammer kommunizieren. Der gréBte, ca.1Xx 1 cm messende Defekt
(,,a‘* der Abb. 1) liegt etwa 1 cm oberhalb der Gratbildung und entspricht der ungefihr
1,5 X 1,5 cm messenden, operativ verschlossenen Liickenbildung unter dem septalen Segel
der Dreisegelklappe. Direkt neben diesem Defekt findet sich eine zweite, etwa 0,8 X 0,8 em
grofe Dehiszenz (,,b” der Abb. 1) und unmittelbar dartiber, in der Fluchtlinie der Kommissur
zwischen rechter und acoronarer Taschenklappe gelegen, die 3. Lochbildung (,,c** der Abb. 1).
Die histologische Untersuchung dieses Septumabschnittes zeigt in frontal durch das Herz-
kammerseptum gelegten Stufenschnitten allenthalben Muskelfaserziige zwischen der binde-
gewebigen Leistenbildung an der linken Herzkammerscheidewandseite und den Taschen-
klappen der Aorta (Abb. 2). Der ventrikuldre Anteil des Reizleitungssystems verlduft unter
der beschriebenen Leistenbildung.

Zusammenfassende pathologisch-anatomische Diagnose

Persistenz des primitiven muskuldren Aortenconus mit multiplen bulbédren
und bulboaurikuldren Septumdefekten zwischen den Aortenklappen und einer
sog. Crista saliens. Links-Rechtsherzhypertrophie. Zustand nach operativem Ver-
schluf eines Ventrikelseptumdefektes. Herzversagen im kardiogenen Schock.

Besprechung

Der vorliegende Fall zeigt bei — sieht man von den Septumdefekten ab—
normaler Herzentwicklung, insbesondere regelrechtem Ursprung der groflen Ar-
terien, eine HemmungsmifBbildung im Sinne einer ausbleibenden Bulbusschrump-
fung in Form eines persistierenden Aortenbulbus. Vergleicht man nun die fertige
MiBbildung (Abb. 1 und 2) mit einem embryonalen Herzen des XVII. Entwick-
lungsstadium nach Streeter, zu einem Zeitpunkt also, zu dem die Bulbusschrump-
fung noch nicht vollstdndig abgeschlossen ist (Abb. 3), so wird die morphologische
Koincidenz ganz offensichtlich. In diesem Entwicklungsstadium besteht der
Aortenconus cranial aus noch nicht zuriickgebildeter Muskulatur des primitiven
Bulbus, caudal aus der Gegenleiste (Pernkopf u. Wirtinger, 1933) — Bulboauri-
kularleiste (Bersch, 1971) —, welche an dem VerschluB des Foramen interventri-
culare teilnimmt und oberhalb des ventriculdren Anteiles des Reizleitungssystemes
verlduft (Bersch, 1973). Keith (1924) nimmt an, dafl unter dem Aortenanulus des
normalen fertigen Herzens keine Muskelanteile bulbdrer Herkunft mehr vorhanden
wiren. Das gleiche postulieren van Praagh und van Praagh (1966) fir das Areal
unter dem dorsomedialen Umfange des Anulus. Beide Ansichten konnen jedoch
aufgrund neuerer Untersuchungen (Bersch, 1973, 1974; Chuaqui u. Bersch, 1972,
1973; Goor et al., 1970) nicht aufrecht erhalten werden. Unserer Meinung nach
stellt dieser dorsomediale und oberhalb des Hisschen Biindels gelegene Anteil des
normalen Aortenconus, der dem Septum conoventriculare Goors et al. entspricht,
eine sog. Neueinrichtung der Bulbusmuskulatur, nimlich die Gegenleiste dar.
Nach Goor u. Mitarb. handelt es sich um ein persistierendes Segment des primtiven
Bulboaurikularspornes. Ubereinstimmung herrscht jedoch dahingehend, daB die-
ser Anteil ebenso wie der ventromediale, vom rechten Ventrikel aus gesehen
supracristale Anteil — was allgemein anerkannt wird —, bulbérer Herkunft sind.
Bei der beschriebenen MiBbildung endet der Aortenconus caudal, in Richtung der
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Abb. 3. Frontalschnitt durch ein embryonales Herz des XVIIL. Entwicklungsstadiums nach

Streeter. Blick in die Ausstrombahn der linken Herzkammer mit noch nicht geschrumpftem

Bulbusanteil ( B) zwischen den Taschenklappen der Aorta (Tkl. Ao.) und dem First des Septum
ventriculare (SV). Farbung: HE; Vergr. 35fach

Mitralklappe, in einem horizontal verlaufenden Muskelsporn, der als persistieren-
der linker Fligel des primitiven Bulboaurikularspornes angesehen werden kann
(Bersch, 1971). Caudal gegen das Ventrikelseptum ist der Aortenconus durch eine
angedeutete Crista saliens begrenzt, die oberhalb des ventriculiren Anteiles des
Reizleitungssystemes verlduft. Diese Verhéltnisse stehen mit Doerrs Auffassung,
daB solche Leistenbildungen auf eine fehlerhafte Verschmelzung in der Nahtlinien-



Persistenz des primitiven Aortenconus 305

region (Gegen- mit Hauptleiste) zurickzufithren seien (Doerr, 1959), in vollem
Einklange. Sie sprechen zum anderen dafiir, dal} die unmittelbar iiber der Leiste
liegende Muskulatur der Gegenleiste entspricht (Bersch, 1973). Unbestreitbar ist,
daB der grofite Teil des miBgebildeten Aortenconus dieses Falles durch primitive,
nichtresorbierte Bulbusmuskulatur représentiert wird.

Der Conuswachstumshypothese nach miilte bei der beschriebenen nach
van Praaghs Terminologie durch einen bilateralen Conus charakterisierten Mif3-
bildung eigentlich auch eine Transposition der groBen Arterien vorliegen! Genau
dies ist aber nicht der Fall, sondern die Gefdf3e entspringen typisch. Dies zeigt die
Unzulinglichkeit einer allein kausalen Erklirung der Formwandlungen des arte-
riellen Herzendes, wonach die Position, in die die arteriellen Ostien gelangen, als
ein rein mechanischer Effekt, abhingig von der vorhandenen oder fehlenden
Ausbildung bestimmter Muskelmassen, aufgefaBit wird. So gesehen liegt der
Conuswachstumshypothese auch die Vorstellung Pernkopfs und Wirtingers (1935)
zugrunde, die besagt, dafl die Transposition darch eine anomale Ausbildung der
Bulbusmuskulatur, ndmlich deren Inversion mit Entwicklung eines atypischen
Bulbusseptum, bedingt sei. Die mangelnde Stichhaltigkeit dieses Zusammenhan-
ges beweisen — wie bereits von Doerr (1955a) festgestellt — Fille, bei denen so-
wohl bei typischer, als auch transponierter Stellung der groBen GefiBie das Bulbus-
septum ginzlich oder weitgehend fehlt. In voller Ubereinstimmung mit Doerrs
Konzeption bemerken Goor u. Edwards (1973) zur Conuswachstumshypothese,
daf die Transposition bereits vor der Ausbildung des Conusseptum determiniert
sei und die endgiiltige Anordnung der Conusmuskulatur eher eine Begleiterschei-
nung als die Ursache der Positionsanomalie darstelle. Die Schwiche der Bulbus-
resorptionstheorie und der Conuswachstumshypothese wird auch bei anderen
Herzmil3bildungen deutlich. Beispielsweise bei der Gruppe des sog. single ventricle.
Hier ist es bekanntlich unméglich, die variable Position der arteriellen Ostien
mit dem Entwicklungszustand und der Anordnung der Bulbusmuskulatur in
Ubereinstimmung zu bringen.

Anderson u. Mitarb. (19744 u. b) nehmen zwar als Erklidrung fiir die laevopo-
nierte Pulmonalis einen Arrest der Bulbustruncustorsion an, sie sehen jedoch in
der Bulbusschrumpfung den Vorgang, wodurch das Aortenostium Anschluff an
die linke Herzkammer gewinnt. In Ubereinstimmung mit den auf der Doerrschen
Konzeption basierenden Untersuchungen (Asami, 1969; Bersch, 1974; Chuaqui u.
Bersch, 1972, 1973) weisen Goor u. Mitarb. (1972) darauf hin, daB} die Bulbus-
truncustorsion schon halb abgelaufen ist, bevor sich eine Anderung der Bulbus-
lange feststellen 1a3t. Dieser Befund spricht gegen die Moglichkeit, daf die Bulbus-
truncustorsion durch die Bulbusschrumpfung etwa im Sinne der Bulbusresorptions-
theorie verursacht werde (s. auch Chuaqui u. Bersch, 1973, sowie Goor u. Mitarb.,
1972).

Genau dieser Sachverhalt spiegelt sich auch in der beschriebenen MiBbildung
wider. Hierbei stellt sich eindeutug bheraus, dafl die fehlende Bulbusschrumpfung
als einziges Aquivalent eines Stérmomentes keine Fehlbildung des arteriellen
Herzendes im Sinne einer Transposition der groBen GefdBe nach sich ziehen muB.
Es ist somit Doerrs Auffassung eines Arrestes der Bulbustruncustorsion als das
einzig solide Prinzip zur Erklirung der formalen Genese der Transposition anzu-
sehen. Dall jedoch die Stérung der normalen Entwicklung nicht ginzlich ohne
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Folgen geblieben ist, zeigen die bulbédren und bulboaurikuliren Septumdefekte
(Bersch, 1971), die Entstehung einer Crista saliens (Doerr, 1959) und insbesondere
der fehlende bindegewebige Zusammenhang zwischen der Aorten- und der Mitral-
klappe. Aullerdem zeigt dieser Fall, dafl die Ausbildung der mitro-aortalen (fibro-
sen) Region, die auf die Involution des linken Fliigels des primitiven Bulboauri-
kularspornes zuriickzufiihren ist (Bersch, 1971; Goor et al., 1970), die Schrumpfung
der dorsomedialen Bulbuswand — wie von Anderson u. Mitarb. (1974a) ange-
geben — voraussetzt. Die fehlende Bulbusschrumpfung erweist sich also eindeutig
als ein von den Drehungsvorgdngen am bulbotruncalen Segment formal unab-
héngiges Phénomen. Den Transpositionstheorien, die in irgendeiner Weise auf
die formale Abhingigkeit jener Prozesse aufgebaut sind, liegt somit eine falsche
Pramisse zugrunde.

Im Hinblick auf die ungebeure Materialbewéltigung einer in einem biologischen
Kontinuum notwendigerweise vorkommenden Formenfiille sollte dieses Beispiel
geeignet sein, den Vorteil und die grofe heuristische Bedeutung einer rein formal-
morphologischen Betrachtungsweise aufzuzeigen.
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