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Persistenz des primitiven Aortenconus 
bei regelrechter Stellung der gro/3en Gefii6e des Herzens 

E i n  B e i t r a g  zur  f o r m a l e n  E i g e n s t ~ n d i g k e i t  de r  B u l b u s s c h r u m p f u n g s h e m m u n g  

W. Bersch,  B. Chuaqui ,  J .  * u n d  K.  He i lmann  

Pathologisches Institut der St~dtischen Krankenanstalten Ludwigshafen a. Rh. 
(Direktor: Prof. Dr. K. Wegener) and 

Pathologisches Institut der Universitgt Heidelberg (Direktor: Prof. Dr. W. Doerr) 

Eingegangen am 9. Juli 1975 

Pers is tence of the  Pr imi t ive  Aor t ic  Conus 
in Normal  Pos i t ioning  of the  Grea t  Vessels of the  H e a r t  

A Contribution to the Formal Independence of Bulbar Contraction Inhibition 
Summary. A hitherto undescribed cardiac malformatioIi, 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. 

Key words: Cardiac malformations - -  Primitive aortic conus persistence. 

Zusammeu/assung. Anhand einer bisher nicht beschriebeuen, durch die Persistenz des 
primitiven Aortcnconus and regelreehte Stellung der groBen GefgBe charakterisicrten Herz- 
miBbildung werden die Bulbusresorptionsthcorie und die Conuswachstumshypothese er5rtert. 
Die Persistenz des primitiven Aortcnconus ist auf eine fehlende Bulbusschrumpfung zuriick- 
zufiihren. Aus der bei diesem Falle vorliegenden selektiven Hemmung der Bulbusriickbildung 
bei typischer Stellung der groBen arteriellen Gcf/iBe geht hervor, dab sic ein yon der Trans- 
position formal unabh/~ngiges Phgnomen ist. Die Konzeption, die zur Erkl/irung der formalen 
Genese der Transposition einen Arrest der Bulbustruncustorsion zugrundc legt, finder hiermit 
eine erneutc ]3est/~tigung. 

Einle i tung 

I m  le tz ten  J a h r z e h n t  h a t  die Bulbusresorp t ions theor ie  Ke i th ' s  (1909) durch 
ihre als Conuswachs tumshypothese  van  P raagh ' s  bekann te  Neuformul ie rung 
(van P raagh  u. van  Praagh ,  1966, 1967; van  P raagh  et al., 1967, 1971) vor  a l lem 
ira ang loamer ikan ischen  Schr i f t tum besondere  Bedeu tung  ffir die Erk lh rung  dcr  
formalen  Genese der  Transpos i t ion  gewonnen.  Nach  K e i t h  is t  der  regelrechte  
Ursprung  der  grol3en Ar te r ien  durch die Rf ickbi ldung der  subaor ta len ,  die Trans-  
posi t ionss te l lung du tch  die der  subpu lmona len  Bulbush~lf te  bedingt .  Bei der  
Conuswachs tumshypothese  he ig t  es, die En twick lung  bulb~rer  Muskn la tu r  un te r  
der  Pnlmonal i s  (Ansbi ldung allein eines subpulmonalen Conus) tfihre zur  Normal -  
s tel lung der  groBen Gef/iBe, die nn te r  der  Aor t a  (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 fiber den sieh am arteriellen Herzende abspielenden l~eorganisations- 
prozeB, wonach die kritisehe Phase der vektoriellen Bulbusdrehung (Bulbus- 
verschiebung, Bulbusrficktorsion und Truncustorsion) der Umgestal tung der 
Bulbusmnskulatur und damit  auch der Ventrikelseptation vorausgeht, darf  als 
das wiehtigste Ergebnis der in neuester Zeit an menschlichen embryonalen Herzen 
durehgeffihrten Untersuchungen angesehen werden (Anderson et al., 1974a u. b; 
Asami, 1969; Berseh, 1974; Chuaqui u. Bersch, 1972, 1973; Goor u. Edwards, 1973; 
Goor et al., 1970, 1972). Mit der partiellen Bests dieser ehronologisehen 
Relation, in der der Sehlfissel zum Verst/indnis des Transpositionsph/inomens liegt, 
haben die Autoren, die wie Goor u. Mitarb. (1970, 1972) und Anderson u. Mitarb. 
(1974a u. b) yon Doerr 's Beitrag nieht ausgegangen sind, das Doerrsehe formal- 
pathogenetisehe Prinzip eines Arrestes der Bulbustruneustorsion als Erkl/s 
Ifir einzelne Iterzmigbildungsformen gleichsam wieder erfunden, ohne jedoeh frei- 
lieh die groge heuristisehe Bedeutung dieser Betraehtungsweise zu erkennen. 

In  den erw/~hnten Untersuchungen lieg sich tats/iehlieh eine Bulbusatrophie 
in Form einer mit  der Bnlbustruneustorsion vom XVI. bis zum XVII I .  Entwiek- 
lungsstadium naeh Streeter, also, wie yon Doerr angegeben, mit  der letzten Phase 
der vektoriellen Bulbusdrehnng einhergehenden Bulbussehrumpfung feststellen. 
Die Bedeutung dieses Vorganges hinsiehtlieh der endgiiltigen Lage der arteriellen 
Ostien ist jedoeh nicht restlos gekl/~rt. So gewinnt die vorliegende, der gesiehteten 
Literatur naeh bisher nicht beschriebene Mil3bildung einer selektiven Entwiek- 
lungshemmung des aortalen Bulbussegmentes eine besondere theoretisehe Be- 
deutung im Rahmen der Transpositionslehre. Diese Migbildung ist dureh fertige 
Ventrikel, regelrechte Stellung der grogen Gef/~Be und Persistenz des primitiven 
Aortenconus eharakterisiert. 

Fallbesehreibung 
Klinische Angaben 

Bei einem 5 Jahre Mt gewordenen Knaben in altersgerechtem Erni~hrungs- und Allgemein- 
zustand wurde (lurch eine Herzkatheteruntersuchung im Oktober 1969 ein Ventrikelseptum- 
defekt mit einem Links-Rechts-Shunt yon 60% und einer weitgehend volumenbedingten 
DruckerhShung im kleinen KreislauI auf 60 ram Hg systolisch festgestellt. Im Oktober 1971 
wurde dann operativ mit Hilfe des extracorporMen Kreislaufes transventricul~r ein etwa 
pfennigstflckgrofler membranSser Ventrikelseptumdefekt durch Naht verschlossen. Be- 
felts intraoperativ kam es zu einem irreversiblen Herzversagen im kardiogenen Schock. 

Pathologisch-anatomischer Herzbe]und 
Das mSA~ig linksbetonte Herz ist insgesamt sehr kri~ftig und fibergewichtig (Gewicht: 

230g). Das Epic~rd und subepic~rdiMe Fettgewebe sind insbesondere fiber der rechten 
Herzkammer in der Umgebung einer frisehen, septumnahen, dicht verschlossenen Operations- 
naht blutig durchtriinkt. Beide VorhSfe sind bei typischer Lokalisation und regelreehter 
Einmfindung der zugehSrigen Venensysteme gerin g erweitert und yon einem zarten Endocard 
ausgeldeidet. Das Foramen ovale ist gesehlossen. Die Herzohren sind auf beiden Seiten ohne 
Deformit~ten und leer. Das ~itr~l- (Kl~ppenweite 5,2 cm) und Trieuspidalostium (Klappen- 
weite 5,8 cm) sind morphologisch unauff~,llig und zeigen einen glatten Klappenapparat sowie 
zarte Sehnenf~den. Das Trabekelwerk beider Herzkammern ist stark modelliert, der sog. 
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Abb. 1. Blick auf die er6ffnete Aorta und die linke Seite der 1-Ierzkammerscheidewand. 
Zwischen der Leistenbildung (Cr.) und den zarten TasehenMapI0en der Aorta (Tkl. Ao) das 
septale Segment des stark elongierten, muskulSzen Aortenconus mit  3 Septumdefekten (a, 
b, e). S: dorsolatereler spornartiger Endabschnitt  des Aorteneonus. Oberhalb der Aorten- 
klappen die Naht naeh operativer Anlage des extrakorporalen Kreislaufes. (SN: 1238/71 des 

Pathologisehen Institutes der Universitgt Heidelberg) 

Infrapapillarraum links vergrSBert. Die I-Ierzkammerwanddieke miBt rechts bis 4 ram, links 
bis zu 13 mm. Die Ausflugbahn des reehten tIerzventrikels ist unauff~llig. Der PulmonMeonus 
ist regelrecht geformt und die Pulmonalklappen sind zart bei einer Ostiumweite yon 5 em. 
Die Ausstrombahn der linken Herzkammer zeigt dagegen eine deutliche Elongation in Form 
eines zylindriseh gestalteten, etwa 4 em langen und 5 mm dicken, muskul~ren Aorteneonus. 
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Abb. 2. Frontalsehnitt durch das persistierende primitive aortale Connsseptum. Rechts im 
Bilde, zwischen den Aortenklappen (Ao.) und der Bindegewebsleiste (Cr.) bulb~re Muskula- 
fur (B). Links unten im Bilde Anteile des reehten Sehenkels (r. Sch.) des Reizleitungssystemes 
(punktiert). F~rbung: HE;  Vergr. etwa 1:4. (SN: 1238/71 des Pathologischen Institutes der 

UniversitEt Heidelberg) 

Dieser Kammeranteil  formt sich caudal, zu der Mitralklappe hin, zu einem horizontal ver- 
laufenden, spornartigen Muskelsegment, an dessert Innenfl~ehe das septale Mitralsegel ansetzt. 
Durch diesen Muskelsporn und weiter oben durch die restliehe, vertikal ziehende Conuswand 
ist die Mitral- yon der Aortenklappe weit getrennt. Etwas unterhalb der Region, in der sich 
normalerweise die Taschenklappen der Aorta linden, verlS~uft eine sehmale, bindegewebige, 
etwa 1 mm erhabene und 3,8 cm ]ange Leiste (Abb. l), yon deren Basis aus sich das etwa 
4 cm lange, yon Endoeard fiberzogene Septalsegment des Aortenconus bis zu dem tats~ch- 
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lichen Sitz der grazilen Aortenklappen erstreckt. ])as Aortenostium mil3t an dieser Stelle 
etwa 3,5 cm. Die Coronarostien sind geh6rig angelegt und normal weir. Der Verlauf der 
Herzkranzschlagader~ste ist regelreeht. Das Septum zwisehen der Leistenbildung an der 
linken Herzkammerbasis und den aortalen Tasehenklappen zeigt 3 Defekte (Abb. 1), die alle 
mit der reehten Herzkammer kommunizieren. Der grSBte, ca. 1• 1 cm messende Defekt 
(,,a" der Abb. 1) liegt etwa 1 cm oberhalb der Gratbildung und entspricht der ungefghr 
1,5 • 1,5 cm messenden, operativ verschlossenen Liiekenbildung unter dem septalen Segel 
der Dreisegelklappe. Direkt neben diesem Defekt findet sich eine zweite, etwa 0,8 • 0,8 cm 
grol3e Dehiszenz (,,b" der Abb. 1) und unmittelbar dartiber, in der Fluehtlinie der Kommissur 
zwischen rechter und aeoronarer Tasehenklappe gelegen, die 3. Lochbildung (,,e" der Abb. 1). 
Die histologische Untersuehung dieses Septumabschnittes zeigt in frontal dutch das Herz- 
kammerseptum gelegten Stufenschnitten Mlenthalben Muskelfaserziige zwischen der binde- 
gewebigen Leistenbildung an der linken Herzkammerscheidewandseite und den Tasehen- 
klappen der Aorta (Abb. 2). Der ventrikul/~re Antei] des geizleitungssystems verlauft unter 
der beschriebenen Leistenbildung. 

Zusammen/assende pathologisch-anatomisehe Diagnose 

Persistenz des primitiven muskul~ren Aortenconus mit multiplen bulb/~ren 
und bulboaurikul~ren Septumdefekten zwischen den Aortenklappen und einer 
sog. Crista saliens. Links-Rechtsherzhypertrophie. Zustand naeh operativem Ver- 
seh]uB eines Ventrikelseptumdefektes. Herzversagen im kardiogenen Schock. 

Bespreehung 
Der vorliegende Fal l  zeigt bei - -  sieht man yon den Septumdefekten a b - -  

normMer Herzentwicklung, insbesondere regelrechtem Ursprung der grogen Ar- 
terien, eine HemmungsmiSbildung im Sinne einer ausbleibenden Bulbusschrump- 
lung in Form eines persistierenden Aortenbulbus. Vergleieht man nun die fertige 
MiBbildung (Abb. 1 und 2) mit cinem embryonMen Herzen des XVII.  Entwick- 
lungsstadium nach Streeter, zu einem Zeitpunkt also, zu dem die Bulbusschrump- 
lung noch nicht vollst/~ndig abgeschlossen ist (Abb. 3), so wird die morphologische 
Koincidenz ganz offensichtlich. In diesem Entwicklungsstadium besteht der 
Aortenconus cranial aus noch nicht zurfickgebildeter Muskulagur des primitiven 
Bulbus, caudal aus der Gegenleiste (Pernkopf u. Wirtinger, 1933) - -  Bnlboauri- 
kularleiste (Bersch, 1971) - - ,  welche an dem VerschluB des Foramen interventri- 
culare teilnimmt und oberhMb des ventricul/~ren Anteiles des Reizleitungssystemes 
verl/tuft (Berseh, 1973). Keith (1924) nimmt an, dab unter dem Aortenanulus des 
normMen fertigen Herzens keine Muskelanteile bulb~rer Herkunft mehr vorhanden 
w/tren. Das gleiehe ioostulieren van Praagh und van Praagh (1966) ftir das Areal 
unter dem dorsomediMen Umfange des Anulus. Beide Ansichten k6nncn jedoch 
aufgrund neuerer Untersuehungen (Berseh, 1973, 1974; Chuaqui u. Bersch, 1972, 
1973; Goor et al., 1970) nicht aufreeht erhMten werden. Unserer Meinung naeh 
stellt dieser dorsomediMe und oberhMb des Hisschen Bfindels gelegene Anteil des 
normMen Aorteneonus, der dem Septu m eonoventriculare Goors et al. entsprieht, 
eine sog. Neueinriehtung der Bulbusmuskulatur, n/~mlieh 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 ventromediMe, yore rechten Ventrikel aus gesehen 
supracristMe Anteil - -  was Mlgemein anerkannt wird - - ,  bulb~rer Herkunft sind. 
Bei der beschriebenen MiBbildung endet der Aorteneonus caudal, in Riehtung der 
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Abb. 3. Frontalschnitt durch ein embryonales Herz des XVII. Entwicklungsstadiums nach 
Streeter. Blick in die Ausstrombahn der linken Herzkammer mit noch nicht geschrumpftem 
Bulbusanteil (B) zwischen den TaschenMappen der Aorta (Tkl. Ao.) und dem First des Septum 

ventriculare (S V). Fgrbung: HE; Vergr. 35fach 

Mitralklappe, in einem horizontal verlaufenden Muskelsporn, der als persistieren- 
der linker F1/igel des primitiven Bulboaurikularspornes angesehen werden kann 
(Bersch, 1971). Caudal gegen das Ventrikelseptum ist der Aortenconus dutch eine 
angedeutete Crista saliens begrenzt, die oberhalb des ventricul/~ren Anteiles des 
geizleitungssystemes verl~uft. Diese Verh/~ltnisse stehen mit Doerrs Auffassung, 
da8 solche Leistenbildungen auf eine fehlerhafte Verschmelzung in der Nahtlinien- 
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region (Gegen- mit Hauptleiste) zurfiekzuffihren seien (Doerr, 1959), in vollem 
Einklange. Sie spreehen zum anderen daffir, dab die unmittelbar fiber der Leiste 
liegende Muskulatur der Gegenleiste entspricht (Berseh, 1973). Unbestreitbar ist, 
dab der gr6Bte Teil des miBgebildeten Aortenconus dieses Falles durch primitive, 
nichtresorbierte Bulbusmuskulatur repr~sentiert wird. 

Der Conuswachstumshypothese nach mfiBte bei der besehriebenen naeh 
van Praaghs Terminologie dutch einen bilateralen Conus  charakterisierten MiB- 
bildung eigentlich auch eine Transposition der groBen Arterien vorliegen! Genau 
dies ist aber nicht der Fall, sondern die Gef/~Be entspringen typiseh. Dies zeigt die 
Unzuls einer allein kausalen Erklgrung der Formwandlungen des arte- 
riellen Herzendes, wonach die Position, in die die arteriellen Ostien gelangen, als 
ein rein mechanischer Effekt, abh~ngig yon der vorhandenen oder fehlenden 
Ausbildung bestimmter Muskelmassen, anfgefaBt wird. So gesehen liegt der 
Conuswachstumshypothese aueh die Vorstellung Pernkopfs und Wirtingers (1935) 
zugrunde, die besagt, dab die Transposition darch eine anomale Ausbildung der 
Bulbusmuskulatur, n~tmlich deren Inversion mit Entwicklung eines atypischen 
Bulbusseptum, bedingt sei. Die mangelnde Stiehhaltigkeit dieses Zusammenhan- 
ges beweisen - -  wie bereits yon Doerr (1955a) festgestellt - -  F/~lle, bei denen so- 
wohl bei typiseher, als auch ~ransponierter Stellung der groBen Gef~Be das Bulbus- 
septum ggnzlieh oder weitgehend fehlt. In voller Ubereinstimmung mit Doerrs 
Konzeption bemerken Goor n. Edwards (1973) zur Conuswachstumshypothese, 
dab die Transposition bereits vet  der Ausbildung des Conusseptum determhfiert 
sei und die endgfiltige Anordnung der Conusmuskulatur eher eine BegleRerschei- 
nung als die Ursache der Positionsanomalie darstelle. Die Schw~che der Bulbus- 
resorptionstheorie und der Conuswachstumshypothese wird auch bei anderen 
HerzmiBbildungen deutlich. Beispielsweise bei der Gruppe des sog. single ventricle. 
Hier ist es bekanntlich unm6glich, die variable Position der arteriellen Ostien 
mit dem Entwicklungszustand and der Anordnung der Bulbusmuskulatur in 
~bereinstimmung zu bringen. 

Anderson u. Mitarb. (1974a u. b) nehmen zwar als Erkl~rung ffir die laevopo- 
nierte Pulmonalis einen Arrest der Bulbustruneustorsion an, sie sehen jedoch in 
der Bulbussehrumpfung den Vorgang, wodurch das Aortenostium Anschlu~ an 
die linke Herzkammer gewinnt. In Ubereinstimmung mit den auf der Doerrschen 
Konzeption basierenden Untersuchungen (Asami, 1969 ; Berseh, 1974; Chuaqui u. 
Bersch, 1972, 1973) weisen Goor u. Mitarb. (1972) darauf hin, dab die Bulbus- 
truneustorsion schon halb abgelaufen ist, bevor sich eine ~nderung der Bulbus- 
l~nge feststellen l~13t. Dieser Befund spricht gegen die M6glichkeit, dab die Bulbus- 
truncustorsion dutch die Bulbussehrumpfung etwa im Sinne der Bulbusresorptions- 
theorie verursacht werde (s. auch Chuaqui u. Berseh, 1973, sowie Goor u. Mitarb., 
1972). 

Genau dieser Saehverhalt spiegelt sich aueh in der beschriebenen MiBbildung 
wider. Hierbei stellt sich eindeutug heraus, dab die fehlende Bulbussehrumpfung 
als einziges Aquivalent eines St6rmomentes keine Fehlbildung des arteriellen 
Herzendes im Sinne einer Transposition der groSen Gef~Be naeh sich ziehen muB. 
Es ist somit Doerrs Auffassung eines Arrestes der Bulbustruncustorsion als das 
einzig solide Prinzip zur Erkl~rung der formalen Genese der Transposition anzu- 
sehen. DaB jedoeh die St6rung der normalen Entwicklung nicht g/~nzlieh ohne 
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Folgen gebl ieben ist ,  zeigen die bu lbgren  und  bulboaurikuli~ren Sep tumdefek te  
(Bersch, 1971), die En t s t ehung  einer Cris ta  saliens (Doerr,  1959) und  insbesondere  
der  fehlende bindegewebige  Zusammenhang  zwischen der A o l t e m  und  der  Mitral-  
k lappe.  A n g e r d e m  zeigt  dieser Fal l ,  da[t die Ausbi ldung der  mi t ro -ao r t a l en  (fibrS- 
sen) l~egion, die auf  die Invo lu t i on  des l inken Fltigels des p r imi t iven  Bulboaur i -  
ku larspornes  zur i iekzufi ihren is t  (Bersch, 1971 ; Goor et al.,  1970), die Sehrumpfung  
der  dorsomedia len  Bu lbuswand  - -  wie yon  Anderson  u. Mitarb.  (1974a) ange- 
geben - -  voransse tz t .  Die fehlende Bulbnsschrumpfung  erweist  sieh also e indent ig  
Ms ein yon  den  Drehungsvorg/~ngen a m  bulbotrnncMen Segment  formal  unab-  
hgngiges Ph~nomen.  Den Transposi t ions theor ien ,  die in  i rgendeiner  Weise  auf 
die formale  Abhgngigke i t  jener  Prozesse aufgebau t  sind, l iegt  somit  eine falsehe 
Pri~misse zugrunde.  

I m  Hinb l i ek  auf die ungeheure  Materialbewi~lt igung einer in einem biologisehen 
K o n t i n u u m  notwendigerweise  v o r k o m m e n d e n  Formenff i l le  sollte dieses Beispiel  
geeignet  sein, den Vorte i l  und  die groBe heuris t isehe Bedeu tung  einer rein formal-  
morphologisehen Bet rach tungsweise  aufznzeigen. 
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