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Ein Beitrag zu den congenitalen Entwicklungs-
fehlern des Herzens.

Unter den Missbildungen des menschlichen Korpers tber-
haupt gehort nach Meckel *) die Minderzahl den vom Cerebro-
spinalnervensystem versorgten Organen an. Die Mehrzahl
betrifit die vom Sympathicus innervirten Organe; unter den
Letzeren zeigt sich das Gefasssystem bevorzugt.

Ohne Zweifel verdienen namentlich die Missbildungen des
Herzens, als eines der lebenswichtigsten Organe ein ganz be-
sonderes Interesse und zwar sowohl in entwickelungsgeschicht-
licher als in pathologisch-anatomischer und vor Allem in
klinischer Hinsicht. Jeder hier einschlagende Fall bietet seine
Besonderheiten dar und diirften somit dieselben seine Ver-
offentlichung ,als Beitrag zur Casunistik der angeborenen
Herzaffectionen“ rechtfertigen. Jene aetiologischen Momente,
welche die Missbildungen des Herzens verursachen, konnen ent-
weder nur eine oder aber mehrere Stellen des Herzens treffen.
Im ersteren Falle spricht man, auch wenn ausser der Miss-
bildung des Herzens noch andere Bildungsfehler bestehen, von
einer einfachen Missbildung des Herzens. Sind dagegen
mehrere Abschnitte des Herzens gleichzeitiz von den veran-
lassenden Momenten der Misshildung betroffen, so wird dieser
Zustand als eine combinirte Missbildung des Herzens
bezeichnet.

' *) Rokdtansky, Lebrbuch der pathol. Anat., III Aufl. Wien, 1855,
I Bd.
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Ich erlaube mir nun, hier einen Fall von congenitaler Er-
krankung respective Missbildung des Herzens mitzutheilen,
welcher — zu der Klasse der einfachen Defecte der Entwicklung
dieses Organes gehdrend — sowohl cine genaue klinische, als
ebenso eine spitere controllirende anatomische Untersuchung
gestatiefe.

Es stammt dieser Fall aus dem Jenner’schen Kinder-Spital
in Bern und verdanke ich die Erlaubniss seiner Veroffent-
lichung dem Vorstande dieses Spitales, Herrn Prof. Dr. Demme.
Herrn Prof. Dr. Langhans bin ich fiir die giitige Gestattung
der Beniitzung des Sectionsprotocolles sowie die Anleitung zur
Untersuchung des Praparates ebenfalls zu aufrichtigem Danke
verpflichtet.

Krankengeschichte. Das Midchen Marie Moser stand
bei seiner Spital-Aufnahme (16. Juni 1883) im Alter von 7 Mo-
naten. FEs stammte von gesunden Eltern. Seine Constitution
war von Geburt an schwichlich. Die Farbung der gesammten
Hautdecken erschien von Geburt an auffallend blaulich, die-
jenige der Nigel sowie der Schleimhiute der Lippen zuweilen
dunkel blauroth. Das Kind ist jetzt Ziemlich kriftig, das Fett-
polster gut entwickelt. Die Pupillen reagiren normal. Es be-
steht eine wihrend der Untersuchnng zunehmende Cyanose der
Wangen, Lippen, Hdnde und Nigel. Das Abdomen ist etwas
aufgetrieben, jedoch bei der Palpation nicht schmerzhaft. Die
Athmung zeigt vorwiegend diaphragmalen Typus. Es erfolgen
40 Athemziige in der Minute.

Untersuchung des Herzens. Die Herzgegend 14sst einen
undulirenden Anprall des Herzmuskels im linken 3., 4. und
5. Intercostalraum, und zwar in der Ausdehnung von 1,0 bis
1,5 em. jenseits der verticalen Mammillarlinie wabhrnehmen,
Bei der Percussion ergiebt sich eine Dampfungsfigur, welche
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nach rechts 1,5 cm. den rechten Sternalrand wberragt. Die
obere Dampfungsgrenze fallt mit der 2. Rippe zusammen. Die
linke Grenze der Dampfungsfigur fallt circa 1 cm. jenseits
der linken verticalen Mammillarlinie.

Die Herztone werden sowohl {iber der Herzspitze und der
anatomischen Lage der Mitralis, als ifiber dem Sternum und
jenseits von dem rechten Sternalrand sehr schwach und dumpf
vernommen. Ueber der ganzen Ausdehnung der Herzdim-
pfung wird nirgends ein Geriausch wahrgenommen,

Lungen. Man hort iiber den oberen Lungenpartien, den
Lungenspitzen entsprechend, beiderseits nur spirliches, vesicu-
lares Athmen. Ueber den unteren Lungenlappen wird rauhes
(pueriles) In- und Expirationsgerausch vernommen. Bronchial-
athmung ist nirgends vorhanden. Die Leber ist etwas ver-
grossert, ebenso die Milz. Temperatur 37,2 C. Puls 104—112
i.d. M. Das Gewicht des Kindes betragt 4500 Gr., die Korper-
lange 57 em., der Kopfumfang 38,5 cm., die Distanz zwi-
schen beiden Tubera parietalia 11,5 cm., diejenige von der
Protuberantia occipitalis externa zur Glabella 13,5 cm.

Vom 17. bis 30. Juni andert sich der Zustand des Kindes
im Ganzen wenig. Die Cyanose der Nigel, Schleimhiute und
Wangen steigerte sich wohl voritbergehend in Folge eines inter-
currirenden Bronchialeatarrhes; doch kehrte auf die Appli-
cation trockener Schropfkopfe, sowie den mehrtagigen Gebrauch
von Campher mit Flores Benzoes im Verlaufe der Zeit der
frithere Zustand verhaltnissmigsigen Wohlseins wieder zuriick.

Am 1. und 2. Juli stellten sich ohne besondere Veranlassung
leicht blutig gefarbte diarrhoische Stuhigéinge ein.

Vom 3. bis 8. Juli trat Verlust des Appetites und zeitweise
Erbrechen schleimiger Massen auf.
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Am 9. Juli wurde zum ersten Male Oedem der Unter-
schenke!, namentlich der Knochelgegend sowie das Auftreten
einer derben ddematésen Infiltration der Hiande wahrgenom-
men. Das Kind schlief mehr als gewdhnlich, die Pupillen
waren fortwihrend eng, die Zunge trocken. Der Harn wurde
in der Quantitit von 240—300 Cem. pro die abgesondert,
hatte ein spec. Gew. von 1018 und enthielt einen deutlichen
Gehalt von Albumen, im Sedimente ausserdem hyaline Cy-
linder.

Bis zum 16, Juli nahm die 6dematdse Infiltration der Ex-
tremititen zu und trat ein iiber beide Lungen verbreiteter
Bronchialcatarrh auf.

Die Untersuchung des Herzens ergab nunmehr eine bedeu-
tende Zunahme der Dampfungsfigur. Rechts fallt die Dampi-
ungsgrenze mit der 2. und 3. Sterno-Costal-Verbindung zusam-
men und zieht sich weiter nach abwérts noch um etwa 1 bis
1,6 cm. nach aussen. Links reicht die Dampfungsgrenze in
der Hohe der 3. Rippe um 1 Cm., in der Hohe der 4. Rippe
und des 4. Intercostalraumes um 1,5 Cm. nach aussen. Ueber
dem Sternum, von den 2 bis 4 Sterno- Costal- Verbindungen
wird ein rauhes, zeitweise mit der systolischen Zusammen-
ziehung des Herzens synchronisches Reibungsgerfusch ver-
nommen. Ausserdem ist iber der Gegend der Herzspitze, bis
gegen die anatomische Lage der Mitralis hin, ein deutliches
systolisches Blasen zu hoéren. Das obengenannte Reibungs-
gerausch wird bei der Palpation als frémissement gefiihlt, Es
besteht keine Venenpulsation. Temp. 36,3 bis 37,1. Puls 120
bis 136 i. d. M.

Am 17, bis 20. Juli liegt das Kind in soporisem Zustande
da und nimmt nur wenig Nahrung zu sich. Es finden taglich
2 bis 3 leicht blutig gefarbte Darmausleerungen statt. Der
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Harn wird in der tiglichen Menge von 60 bis 120 Cm. ent-
leert und zeigt die frither erwihnten Charaktere,

Am 21. Juli Morgens erfolgt unter zunehmender Schwache
und stetem Sinken der Temperatur bis 33,50 C. der Tod.

Resultat der Autopsie (21. Juli Nachmittags). Hoch-
gradiges Oedem der Maschenriume der Arachnoidea und Pia.
Hirnh4ute stark dematos infiltrirt. Punktformige Injection der
weissen Substanz, namentlich auf Durchschnitten in der Hohe
des Centrum semiovale Vieussenii. Reichliche Wagseransamm-
lung in den Ventrikeln. Beide untere Lungenlappen sehr blut-
reich. Grossere atelectatische Herde in den Lungenspitzen.
Bronchialdriisen geschwellt; in zwei derselben kisige Herde.
Leber gross, blutreich, méassige Fetteinlagerung. Milz ge-
schwellt, blutreich, weich, briichig. Corticalsubstanz der Nieren
sehr blutreich, Kapsel leicht abziehbar. Beim Einschnitt in
die seleromatds verinderten Weichtheile der Extremititen
fliesst gelbrothes Serum reichlich aus; die Hautvenen sind
strotzend gefiillt.

Die genauere Untersuchung des in absolufem Alkohol ge-
hirteten Herzens wurde unter der Controle des Herrn Prof.
Dr. Langhans gemacht und ergiebt nun folgende Verhaltnisse:

Beschreibung des Herzens. Auf dem pericardialen
Ueberzuge des Herzens finden sich, namentlich in der Gegend
des Ursprunges der Aorta und Lungenarterie, mehrere circum-
scripte fibrose flichenartige Verdickungen und frische Binde-
gewebswucherungen. Diesen Verinderungen des visceralen
Blattes entsprechen &hnliche, jedoch geringere Entziindungs-
vorginge am parietalen Blatte. Das Herz ist grosstentheils
vom linken Ventrikel gebildet, was sich auf den ersten Blick
aus dem Verlauf des Sulcus longitudinalis ergiebt. Derselbe
geht schrig von links und oben nach rechts und unten; 2 cm.
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oberhalb der Spitze, welche ausschliesslich dem linken Ventrikel
gehdrt, erreicht er die rechtseitige Kante des Herzens und
bezeichnet damit die untere Grenze des rechten Ventrikels,
welcher nicht mehr als ein Viertel des ganzen Herzens aus-
macht. Die Kreuzung des Sulcus longitudinalis mit dem
Suleus circularis ist an der hintern Flache sichtbar; an der vor-
deren ist sie verdeckt durch die Wurzeln der grossen Arterien.
Der Ursprung der Aorta aus dem linken Ventrikel ist von der
ganz schmalen Arteria pulmonalis nur zum Theil bedeckt.

Die Arteria pulmonalis ist vollstandig gegen den
rechten Ventrikel abgeschlossen; es findet sich keine Communi-
cation zwischen beiden. Sie wird in der Mitte der vorderen Wand
bis gerade an die Klappe aufgeschnitten, Sie erscheint dabei
von etwas ungleicher Weite: an der Theilungsstelle ist sie fast
sackartig oder aneurysmaartig erweitert. Der Umfang betragt
hier 25—26 Mm. Nach dem Ostium ventriculi spitzt sie sich
conisch zu, so dass sie direkt oberhalb der Klappe, plattgedriickt,
eine Breite von 6 Mm., also einen Umfang von nur 12 Mm.
besitzt. Die Klappen sind alle gleichmissig mit einander ver-
wachsen, man sieht von oben her das bekannte Bild der drei
Septa, die in der Mitte zusammenstossen; dabei sind sie nicht
unerheblich deprimirt, so dass die Stelle der Noduli Arantii
etwa 3 Mm. unter dem Insertionsrand liegt; ihr freier Rand
ist ziemlich dick, etwas gewulstet, aber villig glatt. Weder
hier, noch in den Sinus irgend ein Zeichen einer frischen Endo-
carditis. Die Sinus Valsalvae sind stark vorgebuchtet.

Die Aorta wurde an der oberen Flache des Arcus und der
rechtseitigen Wand der Aorta ascendens aufgeschnitten. Der
Schnitt reicht fast auf die Insertion der Klappen. Die Aorta
ascendens ist ausserordentlich weit, hat an der weitesten Stelle
35 Mm. Umfang und verengt sich nach dem Arcus sowie nach
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den Klappen hin. Die letzteren, von oben gesehen, erscheinen
vollig normal und zart. Die Abgangsstellen der Arteriae coro-
nariae lassen sich leicht erkennen.

Der linke Vorhof ist vollig normal, das Herzohr stark
ausgebildet, verdeckt die schmale Pulmonalis ganz und erreicht
noch die freiliegende Aorta. Rechterseits erscheint ebenfalls
der Vorhof sammt dem Herzohr (Fig. 1, h) normal, jedoch die
Muskulatur stark ausgebildet. Das Foramen ovale ist in
weitem Umfange offen (Fig. 1, d.), die Valvula fora-
minis nur sehr unvollkommen gehildet. Ihr vorderer Rand
(Fig. 1, d“) bleibt fast um 1 Cm. von der vorderen Wand der
Vorhife entfernt, an welch letzterer kaum eine vorspringende
Leiste (Fig. 1, d“) das Septum atriorum andeutet. Der untere
Schenkel der Valvula ist von einer ovalen 8 Mm. langen, 4 M.
breiten Oeffnung (Fig. 1, d ) perforirt, die durch drei Sehnen-
faden in drei verschieden grosse Abtheilungen getheilt wird.
Ausserdem besteht noch eine spaltformige Oeffnung von 1,5 Mm.
Lange und werden an dem hinteren Rand dicht an der Vor-
hofswand etwa 6 kleinere Oeffnungen, die grésste von 1 mm.
Durchmesser, angetroffen (die letzeren sind in der Abbildung
nicht sichtbar).

Der linke Ventrikel ist ausserordentlich weit; Tra-
bekeln, Papillarmuskeln stark gebildet, das Septum nach rechts
hervorgebuchtet und vollstindig geschlossen. Die Trabekeln sind
sehr gut entwickelt, namentlich da wo das Septum in die vordere
Wand iibergeht. Es findet sich hier ein ganz dichtes Geflecht
von Trabekeln, zwischen denen die Sonde bis 1 Cm. weit sich
vorschieben lasst. In geringerem Grade sind sie an der vor-
deren und hinteren Wand entwickelt, wihrend das Septum
relativ glatt erscheint und die auf demselben dicht aufliegenden
spiirlichen Trabekel ganz abgeplattet sind.
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Der rechte Ventrikel ist ausserordentlich klein, seine
Hohe betragt, an der hinteren Wand gemessen, 16 Mm. Dabei
sind seine Wande sehr ungleich entwickelt, indem die hintere
Wand #usserst dinn und in Folge einer leichten Ausbuchtung
ziemlich gross erscheint, wihrend die vordere Wand sehr dick
ist. Die grosste Flache bietet die hintere Wand dar, das Septum
und die vordere Wand dagegen sind in allen Richtungen er-
heblich verkiirzt, besonders aber in dem Breitendurchmesser.
Die Tricuspidalis fehlt vollig. An der Stelle ihres Ansatz-
ringes findet sich ein leistenformiger Vorsprung (Fig. 1, b), der
bei moglichster Dehnung der Wand einen Umfang von 4 Cm.
besitzt; davon kommen 2,5 Cm. ausschliesslich auf die hintere
Wand, der iibrige Theil zur grisseren Halfte auf die vordere,
zur kleineren auf das Septum. Besonders fillt eine narbig
aussehende Stelle (Fig. 1, i) auf dem Septum in die Augen,
welche an Stelle des Tricuspidalisansatzes am stirksten aus-
gesprochen, von intensiv weisser Farbe ist und von hier nach
abwarts auf das Ventrikelseptum iibergeht und dessen Mitte
einnimmt. Sie zieht sich in Form eines breiten Streifens aut-
wirts auf die Wand des Vorhofes, von dem Foramen ovale
nach der Einmiindung der Cava superior hin. Ferner sieht man
vom unteren Theil der Narbe einige Ausstrahlungen auf das
Endocard der vorderen und hinteren Wand des Ventrikels
iibergehen. So weit diese narbige Stelle reicht, ist die Wand
glatt, ebenso ist die hintere Wand des Ventrikels zwischen a) und
und b) glatt, das Endocard aber auch hier etwas weisslich, wie
verdickt. Trabekeln finden sich ziemlich reichlich zwischen der
hinteren Wand und dem Septum, an dem hinteren Rand der
narbigen Partie des letzteren sich inserirend (in der Abbildung
verdeckt). Sie sind zum Theil sehr fein, sehnenfaden-ahnlich.
Trabekeln finden sich ferner auch auf der vorderen Wand und
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von hier auf das Septum iibergehend. Die vordere Wand
(Fig. 1, m) hat eine eigenthiimliche Configuration. Man kann
an ihr drei fiber einander gelegene, ziemlich grosse Felder
unterscheiden, von denen das unterste stark trabecular, das
oberste direkt unter dem Ansatzring der Tricuspidalis gelegen
oval, quergestellt und nach unten durch starke Trabekeln ab-
gegrenzt, ist, leicht ausgebuchtet erscheint es von glattem aber
weisslichem Endocard ausgekleidet. Das mittlere Feld stellt
eine QOefinung dar, in welche die Sonde nach der Gegend des
Conus pulmonalis 1,5 Cm. sich vorschieben lasst. Diese Hohle
schliesst sich blind ab. Fine Communication mit der Pulmonalis
lasst sich nicht sicher nachweisen; jedenfalls finden sich, wenn
iiberhaupt vorhanden, nur ganz feine Oeffnungen zwischen den
Trabekeln verborgen und zwar nach rechts von dem oben er-
wahnten oberen ausgebuchteten Felde. Ein Schnitt durch den
Conus pulmonalis seiner Lingsaxe parallel zeigt, dass derselbe
zum grissten Theil von der Muskelmasse (Fig. 1, 1) gebildet ist,
innerhalb welcher sich eine grossere aber spaltférmige Hohle
mit trabeculirer Wand findet, eine Hohle, welche bis an die
verschlossenen Klappen der Arterie reicht. Die Sondirungen
von hier aus nach dem Ventrikel und in umgekehrter Richtung
geben ein negatives Resultat; es sind also auf diese Weise
keine Communicationen zwischen den Lumina des Conus pul-
monalis und des Ventrikels nachzuweisen.

Fassen wir nun die Hauptpunkte der vorliegenden Herz-
anomalie kurz zusammen, so besteht hier: Verschluss der
Mindung der Arteria Pulmonalis, leichte Stenose
des Ostium venosum dextrum, Persistenz des
Ductus arteriosus Botalli, Offenbleiben des Fo-
ramen ovale und endlich vollstandiges Fehlen der
Tricuspidalklappe. Dabel muss inshesondere hervorgehoben
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werden, dass das Kammerseptum gut ausgebildet ist und keine
Defecte darbietet.

Seit der Epoche machenden Arbeit von Rokitansky ,Die
Defecte der Scheidewiinde des Herzens“ (1875) ist unter die
Herzmissbildungen, im engeren Sinne, nur diejenige Gruppe
von angeborenen Herzfehlern einzureihen, welche auf eine
Storung der Anlagen des Herzens und der grossen Gefisse
zuriickzufithren sind.

Die Zeit der Entstehung dieser Anomalien fallt in die ersten
2 bis 3 Fotalmonate, da nach dieser Periode die Entwickelung
des Herzens wesentlich abgeschlossen ist. Unter diesen an-
\ geborenen Herzfehlern sind diejenigen auszuscheiden,
welche wihrend des Fotallebens einer entziindlichen Er-
krankung ihre Entstehung verdanken. Es kann diese fGtale
Endorcaditis an allen Ostien des Herzens zur Entwicklung
kommen und an diesen schwere Veranderungen zur Folge haben.
Es handelt sich hier jedoch stets um Alterationen, die das
bereits ausgebildete Herz betreffen. Wie die Literatur uns
lehrt, findet in dieser Beziehung ein auffallendes Ueberwiegen
der rechten Herzhalfte statt, — vornehmlich sich documentirend
inangeborenen Verengerungen und Verschliessungen der Lungen-
arterienbahn. Die linksseitigen Verinderungen dieser Art ma-
chen, nach Angaben von Rauchfuss, nur 1o der bekannten
Pulmonalstenosen und -Atresien aus.

Die Untersuchungen Rokitansky’'s haben das Gebiet der
primir entziindlichen, angeborenen Stenosen und Atresien der
Lungenarterienbahn bedeutend eingeschrankt. Es sind in
dieser Beziehung die Postulate seiner neuen Theorie ,abnormer
Ursprung und schiefes Wachsthum des Septum trunci communis
und mangelhafte Wachsthumsenergie des Septum ventriculorum®
auch von spiteren Forschern fast bedingungslos angenommen
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worden, allerdings jedoch zuniichst nur fiir die Falle der angebo-
renen Enge der Pulmonalis mit offener (defecter) Kammer-
scheidewand und diejenigen, welche mit Transposition und
Stellungsanomalien der grossen Arterienstimme combinirt sind.
Was hingegen die Verengerung der Lungenarterienbahn bei
verschlossener Kammerscheidewand anbetrifft, so wurden
hieftir nicht nur von den meisten neueren Autoren (Rauchfuss,
Gerhardt’s Handbuch der Kinderhrankheiten, IV. Bd.), sondern
auch von Rokitansky selbst, wenigstens fiir die reinen Conus-
stenosen, primare entziindliche Verinderungen als Erklaru )
in Anspruch genommen.

Auf Grund dessen konnte es ganz besonders gerechtfertigt
erscheinen, auch fir meinen Fall diese Erklarung zuzulassen,
da Spuren feetaler Endocarditis, wie sie sich hier in dem
weissen, stark verdickten Endocard der Kammerfliche des
rechten Ventrikels offenbart, deutlich nachzuweisen sind, Anderer-
seits deutet das vollstandige Fehlen der Tricuspidalklappe, da
hier keine Andeutung eines Klappenapparates nachzuweisen
war, auf einen Entwickelungsfehler hin. Es wiren alsdann die
erwihnten entziindlichen Verénderungen nur als sekundire zu
betrachten.

Da eine ganze Reihe solcher Fille bekannt geworden ist,
80 wurde Rauchfuss auf Grund eingehender literarischer Stu-
dien und zahlreicher eigener Beobachtungen veranlasst, die
Frage von der Pradilection der fotalen Endocarditis fiir das
rechte Herz dahin zu modificiren, dass die Endocarditis nur
insoweit hanfiger im rechten Herzen auftrete, als sie durch
Entwickelungsfehler, welche allerdings im rechten Herzen hiu-
figer als im linken ihren Sitz haben, angeregt werde; un-
abhingig von jemen, soll jedoch das linke Ierz keineswegs
seltener als das rechte an foctaler Endocarditis erkranken. Fiir
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das Bestehen eines entziindlichen Prozesses wiirde in unserem
Falle ferner die Verwachsung der drei wohlausgebildeten Semi-
lunarklappen sprechen und miisste alsdann dieser anatomische
Vorgang als Ursache der Atresie des Ostium der Lungenarterie
angesehen werden.

Die Atresie der Pulmonalis soll, nach Rokifansky, ihre Er-
klirung in einem anomalen Theilungsvorgange des Truncus
arteriosus communis und in einer Abweichung des Septum
trunci nach links finden. Diese Abweichung des Septum trunci
milsste so bedeutend sein, dass dasselbe mit seiner Convexitit
gegen die Lungenarterie sehe, mit deren Wand in Contact
komme und von irgend einer bestimmten Hohe an, nach dem
Ostium zu, mit der lezteren verwachse. Je nach der Stelle, wo
nun jenes Verwachsen eintritt, ist die Lungenarterie, in grosserer
oder kleinerer Ausdehnung, ein solider Strang und steckt mit
einem conisch zugespitzten Blindende im Conus. Manchmal
stellt die Arterie ein rundliches, ampullares Blindende dar,
welches hochst wahrscheinlich aus der zngespizten Form her-
vorgegangen ist und zwar unter dem Einfluss des Druckes,
welchen das vom Ductus Botalli in den Lungenarterienstamm
hineingelangende Blut auf das conische Blindende des letzeren
ausgeiibt hat.

Derart gestaltet wiire eine Atresie der Pulmonalis, wenn
sie sich aus einer Fehlbildung entwickelt hitte. Nun zeigt
uns aber die schon oben beschriebene Atresie eine ganz andere
Form. Bei alledem ware es immerhin noch moglich, dass eine
auf Hemmungsbildung beruhende Stenose, nachdem sie erst
nachtraglich zum Verschluss gekommen, sich schliesslich zur
Atresie entwickelt hitte. Gegeniiber dieser Anschauung haben
jedoch die von Zonge (Observation on the development of
the semilunare valves of the aorta and pulmonary artery of
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the heart of the chick. Proceedings of the royal society of
London XVI, 1868) am Hithnchen angestellten Untersuchungen
erwiesen, dass ein abnormer Theilungsvorgang des Truncus
arteriosus communis stets mit einem Klappenfehler verbunden
ist. Zonge fand, dass die einzelnen Segel der gewshnlich in
der. Dreizahl vorhandenen Klappen in der Aorta und Pulmo-
nalis nicht genau zu der gleichen Zeit angelegt werden. Die
Anlagen des ,vorderen“ und des ,inneren“ Klappensegmentes
der beiden Arterien treten zu der Zeit auf, wo die Theilung des
Truncus arteriosus noch nicht vollendet ist, — und zwar er-
scheinen, im Verlauf der Bebriitung, zuerst die ,vorderen®
und etwas spiter die ,inneren“ Segmente der Aorta und Pul-
monalis. Zuletzt kommen die fusseren Klappen zum Vorschein,
aber schon zu einer Zeit, wo die Theilung des Truncus arte-
riosus communis in den Aorten- und Pulmonalarterienstamm
bereits vor sich gegangen ist. Ist nun der eine von den beiden
Stammen zu eng angelegt, so bleibt die Bildung der dritten
Klappe, in Folge der Beschrinkung der Peripherie des Ostiums
entweder ganzlich aus oder es erscheint jene nur in rudimen-
tirer Form.

Was nun den Grund der anomalen Theilung des Truncus
arteriosus mit der daraus resultirenden KEnge des Lungen-
arterienstammes betrifft, so nimmt Rokitansky mit Peacocl an,
es sei die Ursache hievon eine mangelhafte Entwickelung des-
jenigen Kiemenbogens, aus welchem der Ductus Botalli her-
vorgeht, und macht ferner darauf aufmerksam, dass der Ductus
Botalli, bei Stenose und Atresie der Pulmonalis ungewthnlich
diinn und zarthautig, ja als vollstindig fehlend angetroffen
wird. In den von Rokitansky erwahnten 8 Fallen betreffen
5 die Pulmonalis, 3 die Aorta. In allen diesen Fallen ist das
Foramen ovale offen, der Ductus Botalli geschrumpft. Es er-
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scheint jedoch der letztere nur in einem der Fille von Lungen-
arterien-Atresie bei gleichzeitiger Verkiimmerung des rechten
Ventrikels nahezu geschlossen, in den iibrigen 7 Fillen dagegen
noch durchgingig. Im vorliegenden Fall bietet der
Ductus Botalli nichts Auffallendes dar; gut gebildet, besitzt
er gleiche Wanddicke wie die Pulmonalis, die ihrerseits in
Bezug auf jene nicht unter der Norm steht. Das Einzige, was
an dem Ductus Abnormes zu bemerken wire, ist seine voll-
kommene Durchgingigkeit. Es ist jedoch bei Atresie des Pul-
monalostiums das Offenbleiben des Ductus Botalli eine Noth-
wendigkeit, wenn den Lungen Blut zugefiihrt werden soll und
ein anderer Communicationsweg zwischen Aorta und Lungen-
arterienbahn (wie etwa erweiterte Arteriae bronchiales) nicht
existirt. Der Ductus Botalli hat im foetalen Leben die Auf-
gabe, das iiberschiissige Blut der Pulmonalarterie, welches der
Lungen-Atelectase wegen in diese nicht iibergehen kann, aus
der Lungenarterie in die Aorta iiberzufithren. Mit dem Ein-
tritt der Athmung nach der Geburt wird dagegen der Gesammt-
inhalt der Pulmonalarterie in die Gefissbahmen der Lunge
aspirirt. Es hort die Stromung durch den Ductus Botalli auf
und letzterer obliterirt zu dem nachherigen Ligamentum arte-
riosim. In den Fillen nun, in welchen in Folge einer be-
dentenden Verengerung oder eines vollstandigen Verschlusses
der Pulmonalarterie die Lungen selbst das geringe Quantum
Blut, dessen sie bediirfen, aus diesem Gefasse nicht mehr zu-
gefiihrt bekommen; in diesen Fallen wird dem Ductus Botalli
die entgegengesetzte Funktion zu Theil, namlich die, Blut aus
der Aorta durch die Arteria pulmonalis in die Lungen {iiber-
zufithren.

Die den Semilunarklappen der Pulmonalarterie angrenzende
Muskelmasse, welche normaler Weise in Verbindung mit der-
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jenigen des rechten Ventrikels eine gemeinsame Hohle bilden,
und als hohler Conus arteriosus hatte fungiren sollen, er-
scheint in unserem Falle solid, ohne Bildung eines eigent-
lichen Canals. Dagegen finden sich innerhaib dieser starken
Muskellage Hohlriume, welche durch feine Giinge und Spalten
unter einander zusammenhingen. Ein eigenthiimliches Aus-
sehen erhalt die compacte Muskelmasse des Conus arteriosus
mit der blinden Endigung der Pulmonalarterie, durch das
Hervortreten einzelner hypertrophischer Partien derselben.
‘Wahrscheinlich hatten in den letzteren schon bereits wihrend
des embryonalen Lebens intensive Krankheitsvorginge Platz
gegriffen und so die normale Bildung eines die Hohle des
rechten Ventrikels mit dem Lumen der Pulmonalis verbindenden
Canals verhindert oder den bereits gebildeten stenosirt. Die
zwei Processe: Myocarditis und Endocarditis des Conus arte-
riosus erkldren in genligender Weise die Atresie der Pulmonal-
arterie. DBei den Stenosen und Insufficienzen der Tricuspidal-
klappe kommen secunddre Accomodationsstenosen des Ostiums
und des Stammes der Lungenarterie vor, jedoch keine Atresien,
da es schwierig anzunehmen wire, dass alles Blut, ohne dass
ein Tropfen in die Pulmonalis gelangen wiirde, in den Vorhof
wieder regurgitirte.

Als eine auffallende und seltene Erscheinung muss die voll-
standige Aushildung der Kammerscheidewand bezeichnet
werden.

Bei der Zusammenstellung der Casuistik fand Rawchfuss in
der Literatur 21 Falle von Stenose und Atresie mit geschlos-
senem Kammerseptum, gegeniiber 171 Fillen, welche mit D e-
fecten des Kammerseptum combinirt waren. Es kommen jene
Falle wohl viel haufiger vor (wie auch aus dem von Rauchfuss

im St. Petersburger Findelhaus gesammelten Material zu er-
2
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sehen ist), da die Lebensdauer der mit Atresie ohne Septum-
defecte behafteten Kinder nur eine sehr kurze ist. Nach dem
genannten Autor verhalten sich die Zahlen der offenen und der
geschlossenen Kammerscheidewanden wie 17 : 7; also sind die
letzteren fast drei Mal haufiger vertreten als in der Gesammt-
literatur verzeichnet wird.

Die Defecte des Septum atriorum sind von den angeborenen
Storungen des Herzens die tberhaupt am haufigsten vorkom-
menden.

Dieselben konnen in den verschiedenen Phasen der Scheide-
wandentwickelung aunftreten und sonach zunachst in solche des
provisorischen und solche des definitiven Septums eingetheilt
werden. Das Hauptunterscheidungsmerkmal beider liegt darin,
dass in den letzteren Fallen ein vollstandiger Fleischring ge-
bildet, in den ersteren dagegen der unterste zur Verwachsung
mit den Atrioventricularklappen bestimmte Theil mehr oder
weniger vollstindig defect ist, wobei meistens gleichfalls ein
grosserer Defect im Septum ventriculorum besteht. In dem
vorliegenden Fall muss angenommen werden, dass es sich um
eine Storung in der Entwicklung des definitiven
Septums handelte, obgleich uns hier nicht allein ein Offenbleiben
des Foramen ovale, sondern auch ein erheblich dariiber hinaus-
gehender Defect entgegentritt. Die Vorhofe communicirten hier
mittelst einer sehr grossen Oeffnung mit einander; das Septum
atriorum war am Rande dieser Oeffnung schon in Form eines
schmalen Ringes angedeutet. Ueberall da, wo im fotalen Leben
eine unvollstandige Entleerung des rechten Ventrikels, — und
damit eine Stanung in dem rechten Vorhofe, — mit der mangel-
haften Fillung des linken Vorhofes durch den Lungenkreislauf
zusammentrifft und dabei eine Strémung durch das Foramen
ovale aus dem rechten in das linke Atrium stattfindet, wird
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das Ergebniss hievon ein Bestehenbleiben dieser Oeffnung sein.
Alles dies gibt uns Anhaltspunkte fiir die Bestimmung der Zeit
der Entstehung der vorliegenden Veriinderungen und spricht
dafiir, dass die nachgewiesenen entziindlichen Vorginge im
Herz in der That congenital und nicht etwa nach der Geburt
entstanden sind. Das Offensein und mehr noch das Weitoffen-
bleiben des Foramen ovale, die bedeutende Enge des Stammes
der Pulmonalis und die Persistenz des Ductus Botalli sprechen
wohl stets mit Bestimmtheit dafiir, dass die Erkrankung in die
Zeit des Fotallebens fallt. Da aber das Septum ventriculorum
beim Menschen seine Vollendung gegen das Ende des zweiten
oder den Anfang des dritten Monats erreicht, die Theilung des
Truncus arteriosus communis, die vollstandige Ausbildung der
Semilunarklappen und die Anlage zur Tricuspidalis noch spater
sich vollziehen und da es gar nicht denkbar ist, dass zu einer
Zeit, wo die beiden Arterien noch einem Stamme angehoren,
ein entziindlicher Prozess sich an dem einen Gefisse, ohne die
andere Hilfte des gemeinsamen Gefassrohres zu beriihren,
bilde, so ist andererseits die betreffende Erkrankung in eine
spitere Periode des Fotallebens zu verlegen.

Die Analogien der vorliegenden Misshildung wiren unter
den Fallen von angeborenen Stenosen und Insufficienzen des
Ostium venosum dextrum zu suchen. Diese Fille sind ausser-
ordentlich selten (die Atresien sind etwas haufiger). Rauchfuss
zghlt deren im Ganzen nur vier auf:

1. Peacock ,On malformations of the human heart®. Sec.
edit. London 1866:

»7 Monat altes Kind. Aorta und Lungenarterie normal,
die rechte Kammerhéhle klein, die Wande der rechten Kammer
sehr hypertrophisch, die linke Kammer dilatirt und hyper-
trophisch. Foramen ovale und Ductus Botalli geschlossen, im
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Kammerseptum 2 Defecte, die Stenose nicht bedeutend und
durch Synechie der sclerosirten verdickten Tricuspidalklappen-
segel bedingt, an deren Auricularfliche sich noch recente en-
docarditische Auflagerungen vorfanden.”

2. Steffen ,Klinik der Kinderkrankheiten®. 1865, I, Berlin:

,101/, Monate alter Knabe, bedeutend vergrissertes Herz,
Hypertrophie mit Dilatation der linken und Dilatation der
rechten Kammer. Die Tricuspidalis besass keine Zipfel, son-
dern bildete einen 2—3“ breiten Saum, der verdickt, gerdthet
und leicht ansgezackt war. Pulmonalis und Aorta normal, die
Mitralissegel verdickt und gerdthet, das eine erheblich zu einem
nur 2‘¢ breiten verdickten gerdtheten Saum reducirt, die
Sehnenfaden verkirzt. Somit Insufficienz der Tricus-
pidalis und Bicuspidalis. Foramen ovale und Ductus
Botalli geschlossen.“

Die Endocarditis, besonders die der rechten Kammer, scheint
hier aus den letzten Perioden des Fotallebens zu stammen.

3. Romberg ,Klinische Wahrnehmungen®. Berlin 1851:

,4 Jahre alter Knabe. Aorta und Pulmonalis normal, die
rechte Kammerhohle haselnussgross, die Winde sehr hyper-
trophisch, die linke Kammer dilatirt und hypertrophisch, Fo-
ramen ovale und Ductus Botalli geschlossen, das Septum ventri-
culorum intact, das Ostium atrioventriculare sehr eng, Tricus-
pidalis geschwunden.”

4, Ebstein ,Ueber einen sehr seltenen Fall von Insufficienz
der Valvula Tricuspidalis, bedingt durch eine angeborene
hochgradige Misshildung derselben®.

Reichert's und Dubois R.s Archiv 1866, 2. Heft:

,19 Jahre alter Arbeiter. Es fehite eine eigentliche Tricus-
pidalklappe und war dafiir nur ein rudimentirer innerer Zipfel
vorhanden, welcher durch Sehnenfiden und Papillarmuskeln
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mit der Innenfliche der rechten Kammer in Verbindung stand
und welcher den rechten Ventrikel in zwei durch einen in dieser
Membran befindlichen Spalt und mehrere kleinere Oeffnungen
mit einander communicirende Hilfte theilte. Die Hohle der
rechten Kammer war erweitert, Lungenafteric, Aorta und
linke Kammer normal. Der rechte Vorhof stark erweitert.
Valvula Thebesii fehlte, Licken im Vorhofseptum.“ Ebstein
fasst diese Verhaltnisse der Tricuspidalis als Missbildung der-
selben auf.

Durchgehen wir in Kurzem das klinische Bild unseres vor-
liegenden Falles, so bildete wahrend langer Zeit die bald
starker, bald schwacher ausgesprochene Cyanose die einzige
auf eine Erkrankung oder einen Defect des Circulationsapparates
hinweisende Erscheinung. Der schon bald nach der Geburt
aufgetretene Bronchialeatarrh erreichte bis wenige Tage vor
dem Tode keine bemerkenswerthe Intensitiit, ebenso giengen
die vegetativen Functionen wihrend der ganzen ersten Lebens-
zeit sehr regelmiissig vor sich.

Erst mit dem Auftreten der allerdings nur circumscripten
pericarditischen Veranderungen stellten sich ernstere Kreis-
laufsstorungen, Zunahme der Cyanose, Stauungen im kleinen
Kreislaufe, Steigerung der Bronchitis, blutige Farbung der
diarrhoischen Darmentleerungen, sowie Oedem der Umgebung
der Knochelgelenke ein. Das Letztere entwickelte sich unter
stetiger Abnahme der Energie der Herzcontractionen, Sinken
der Korpertemperatur, dem als Sklerem bekannten Krankheits-
bilde dhnlich.

Da bis zum Auftreten der durch die pericarditischen Verinder-
ungen bedingten Reibungsgerdusche, keine Gerdusche irgend
welcher Art bei der Auscultation des Herzens vernommen wur-
den, die Tone iiber den hetreffenden Klappen nur ausser-
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gewihnlich schwach und dumpf waren, so wurde die Diagnose
wahrend des Lebens zunichst nur auf ,ein wahrscheinlich
in grosserer. Ausdehnung bestehendes® Offenbleiben des Fo-
ramen ovale, sowie das Hinzutreten umschriebener, trockener
Pericarditis gestellt, die Bestimmung des Zastandes der Klappen
.dagegen in suspenso gelassen. Die bestehende Insufficienz der
"Tricuspidalis lLiess sich bei dem Mangel des entsprechenden
Geriusches tiber der Klappe um so weniger erkennen, als eben-
falls die fiir dieses Klappenleiden sonst charakteristische Pulsa-
tion der Ingularvenen fehlte.
Herrn Prof. Dr. Demme, der mich bei Bearbeitung vor-
liegender Dissertation bereitwilligst unterstiitzte, sei hiefir
offentlich der verbindlichste Dank ausgesprochen.
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Aufgeschnittenes Herz. Einsicht in den rechten
Ventrikel und rechten Vorhof.

Rechter Ventrikel.

Rechter Vorhof.

Spitze des rechten Ventrikels.

Ansatzring der Tricuspidalis.

Hintere Wand des rechten Vorhofs zuriickgeschlagen.

Foramen ovale.

Vorderer Rand der Klappe des Foramen ovale.

Dic an der vorderen Wand der Vorhiofe verlaufende musculire
Leiste, welche das Septum atriorum andeutet.

Oeffnung in der Valvula for. ov.

Der das Foramen ovale von oben und unten begrenzende Fleisch-
rahmen.

Wand der aufgeschnittcnen Vena cava superior.

Rechtes Herzohr.

. Narbige Stelle, auf das Septum atriorum und ventriculorum iiber-

greifend, direct hinten an dieselbe angrenzend.

. Die Ocffnung der Venae coronariae.
. Muskelmasse des Conus pulmonalis.
. Yordere Wand des rechten Ventrikels, in drei Felder zerfallend,

ein oberes mit glattem, weisslichem Endocard, ein mittleres, von
einer ovalen Oeffnung eingenommen, ein unteres, stark trabekulares,
Zwischen « und & hinterc Wand des rechten Veutrikels.

O

Ansicht des Herzens von der vorderen Seite.

- A
Aorta. -
Rechter Lungenarterienast. n§"‘; )
Linker Lungcnartericnast. - 5 ;7
Ductus arteriosus Botalli. '\
X . ¥
Linker Ventrikel. ;‘9\\ -

Rechter Ventrikel.
Rechtes Herzohr.
Linkes Herzolr zur Seite g@legt, um die Arterie pulmonalis sicht-
bar zu machen.
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