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Geleitwort

Bis vor emem Jahrzehnt stand der Arzt den hongenttalen Angokardio-
pathien 1m Ssughngaalter machtlos gegenuber, Er konnte hoek prog.
nostisch etwas daruber aussagen. Mit dere Auflommen der Herzchirurgie
anderte sich mit emem Mole die Situation, Wir sind heute verpfichtet,
eine moghchst exakte Diagnose zu steflen, nach der sich das chirurgische
Vorgehen mchten kann Es muliten newe Untersuchungsmethoden aus-
gearbeitet werden, die esnen noch gepancren Emblick m die Anatomie des
Herzens gestatteten, Damit erfuhr wcht nur die Entwickiung der Fere.
chirurgie, aondern anch die kluche Kardiologie vor allem die des Kundes.
alters, eine Forderunz.

Das vorbiegende Buch st der Niederschlag der umfassenden und grund.
legenden Btudien von Oberarzt Priv -Doz Dr. Ettore Ross: uber Kardso-
pathien des Saughmgsalters Er begann séine Arbuten fiber cheses Gebiet
sm Jahre 1047 und fubrt sie heuto i stets zunchmendem Ausmafle wetter

Zunachst werden die Vitwen w engerem Sinne, wie siv den
Chirurgen hauptsachbich hb hen Es werden
neue Gemchtspunkte fber den hohen \mtnkelseptumdefekt die Trans.
posstions der groflen Gefule, die T & das Cor triatnav
dextrum, uaw s entwichelt Der Schuerpunkt des Buches hepgt jedoch m
dee D der sog whopathuchen Herzhyp Pt Neu st
diz Abtrennung der Myokarditie von der Myokardose beim Saughng,
ongmel 1t dhe Beschtexbung der Gl) kogenspeicherkrankhert des Myolards
mt den versch wie auch dic D: Hung never
Krank itder, 2z B. der C ha bpogemea und der Pol}artenms
oblsterans der Koronarartenien, usw

Fur den Kardologen st die grofle, auBerordentheh gut dokumentierte
Kasustik eme Fundgrabe von wertvollen, auf Grund never Gemchtspunkte
erhabenen Beobachtungen, Fur alle Padiater und Arzte wird cie svste.
matische Analyse der Kardiopathien m Sauglingsalter, erlautert durch
ongmelte Brhemata, eme behrliche Hilfe m der t glichen Pravy sewn,

Ich b uberzeugt, dall der vorhegenden My phie dasselbe lebhafte
Interesse entgegengebracht werden wird welhes <ie bishergen Publ
kationen Ros's auf dem Gebiete der Kardiologre auf der ganzen VWeit
gefunden haben

Professor G, Fancon






Vorwort

Die langjahrige Beschaftigung mit den Angiokardiopathien 1m Kindesalter hat
uns zur Uberzeugung gebracht, daB der operativen Behandlung noch wexterer
Henfehlereme groBe Zukunft beschieden ist. Die 1m letzten J.

haben die lichen Resultate bei der Beseit oder Korre}
gewisser Vitien, wie der Tetralogie von Fallot, der Aortemsthmusstenose und des
offenen Ductus Botally, zur Genuge bewi . Die gefurch 3 had,
sind bis jetzt nicht in jenem Mafe wie es die P isten voraus.

gesagt hatten,

Tmmer noch im Versuchsstadium befinden sich die operativen Eingriffe zum
Beisprel berm Vorhofseptumdefekt und beim falschen Abgang der Pulmonalvenen,
Die operative Behandlung anderer, komplizierterer MiBbildungen ist wohl im
Tierexperiment gemeistert, harrt aber noch der Ubertragung auf den Menschen,

Diese Fortschritte aber schli die Verpflichtungen in sich, dhich und
kritisch an der Vervollkommnung unserer diagnostischen Mittel zu arberten, um
uns auch in komplizierteren Fallen eine exakte Diagnosestellung zu ermbglichen
Schwierige diagnostische Probleme drangen sich uns schon ber klemnsten Saug-
hingen auf, wissen wir doch, dafl von den Kindern mit kongenitalen Vitien viele
das zweite Lebensjahr mcht erreichen Unseres Wissens besteht m der Litera-
tur eme G tubersicht der 1 diologie noch rucht, dies hat uns be-
wogen, eme systematische Darstellung des ganzen Gelnetes der Sanglingskardio-
pathien zu unternehmen.

Als eme der B d der § kardiologie, die ja 1n vielem von den
klasslschen Begnﬁ'en des spateren Alters abweicht, fiel uns zunachst das haufige
einer Hi Berung auf. Der Begruf des ,,grolen Herzens* stellte

s\ch damyt in den M.\ttelpnnkc unserer Arbeit, Die differentialdiagnostischen
Uberlegungen fuhrten uns von dem Gebiete der Angiokardiopathien mm engeren
Smne zu den sog 1diopathischen Herzhypertrophien des Sauglingsalters, einem
weiten Sammelbegnff, von dem wir mut Hilfe unserer neueren Untersuchungs.
methoden mehrere Krankheitsbilder abtrennen konnten,

Vitien wie die Tetralogie von Fallot und der offene Ductus Botall, die 1m
Saughngs- wie 1m spateren Alter em uber des & bild anfwe-
sen und iiber welche bereits emne rexche Lateratur besteht, wurden nur der Voll-
standigkeit halber angefuhrt

Die Besprech der hied Krankhertshilder, die wir m drer Gruppen
{kongenutale HerzmiBbildungen 1m engeren S, 1soherte Kardiopathien, sekun-
dare Formen) unterteilt haben, erfolgte absichthch m einer systematischen Art,




X Vorwort

da diese wnerlaBlich 1st, um das diagnostisch und therapeutisch aktuelle und
faszinierende Gelnet leichter verstandlich zu machen,

Die vorliegende Arbeit konnte nur dank der freundschaftlichen Zusammen-
arbert mrt Kollegen und Hilfskraften errercht werden.

Memnem lichen Lehrer, Herrn Professor Guido Fanconi, gegenuber empfinde ich
emne tiefe Dankbarheit fur sem stetiges Beispicl im taglichen Leben, das fur mich
den unentbehrlichen Ansporn und Reiz fur meine Arbeit darstellt,

UnerlaBlich fur memne diagnostische Titigkert war und bletbt die Mitarbert
des Chefarztes der chirurgischen Abteiung, P. D. Dr. M. Grob, die zu enger
Freundschaft fuhrte.

Die kaswstische Besprechung emnes sehr groflen Krankengutes war durchfuhr-
bar, weil Herr Prof H Willi, Leiter des Kantonalen Sauglingsheimes Ziirich,

our grofizugigerwerse alle Krank hich 2ar Verft g stellte

Nur dureh die unbegrenzte Bereitschaft von Herrn Prof H. vonMeyenburg
und Heren Prof E, Uehlinger, sowie von Herrn Prof H Zollinger und P. D, Dr
€ Hedanger, und allen Assistenten des Pathologtschen Institutes der Unmiversitat
Zurich war die Belegung memner khimschen Erfahrung mut den pathologischen
Befunden moghch

Mem besonderer Dank gehort den heben Kommibtonen im Kinderspital fur
ilne zusatzlichen Leistungen und ihren Beistand in unserer Arbeit Ein spezrelles
Virdienst haben sich Fraulem Dr Johanne Friderich fur die mtelligente
~prachbche Korrektur des Textes, sowie Herr Dr M. Bettex, Obersrzt der
chirurgisehen Abteilung, Dr. G von Muralt und Dr H P Menano erworben

Besonderen Dank schulde ich auch Dr med k. ¢ Bruno Hauff fur sem gro8-
) und die traditionsg Au des Buches.

ziigiges E

Der Beitrag der Firmen Geigy, Cilag und Hommel erlaubte die Berercherung
mit der synoptischen Tabelle und den Farbhlischees.

Schliefilich gebuhrt noch mene Anerkennung Fraulemn H. Beghnger fur die
sorgfaltige Mytarbest ber der Redaktion des Textes, fiir die Photographien Herrn
P Staub. fur die technische Hilfe m der Elektrokardiographte und fur die
Zechnungen Herrn W. Adank und Fraulem § Stabel, furdie Bluthestimmungen
Herrn F. Hermann und secinen Mitarb ; fur die genol h
Arberten Schwester Emmy Konmig (1), Herrn F Eberhardt, Schwester
Gertrud Zimmermann.

Zurich, August 1954 Ettore Rossi



Inhaltsverzeichnis

Gelestmort . v - .. . . . P Vi
Vorwort . . . .. cee . LL.Ix
Kapitel 1. Das normals Herz des Ssughngs . . .. ..

1
&) Dss Gewcht des Elerzens . . .. 1
b) Khintsche Betrachtungen . . 2
¢) Rontgenologischa Untersuchungen 4
d) Restinmung der Herzgrole , 5
o) Bestimmung des Hersvolamens . T
) Dio Abhlinguketsfaktaren M

2) Dio elckieo- und + ektokardiographtsche Untersuchung 10
DBeurteilung des ERQ 1m Sduglngralter pe s
Pre Vektokardiographie T

)1) Do Phonalmrdmgraphm .18

18

k) Des ﬂerl.knthetemmn» 19

1) Die Oxymetria - 20
m) Die Rrerslaufzeit 20
Kapitel IL Dag ,grole Herz" infolge & 1 bd ym
Sdvghingsalier . 28
1 Die Stenoren der Aorta 29
1) Die Aortenstenoss mit offenem DB proximal der Stenose 3
2) Dio Aortenstenase mat offeners DB dustal dor Stenoro - 3t
a) ftenase der Acttenklappen und des Conus aortse mut offenem DB d,sm der
Stenosa a¢
1) Stenaso des Isthnus sortas mut oftenem DB distal der Stenose 24
©} Atresse der Nortenklappen oder der Aorta ascendena mt offenems DB 13
d} Atrese des Isthmus aostas oder des Arcus sortae mut offenera DB 48
) Hy poplaste der Accta tut offenem DR 51
1) Stenose oder Atresio des Isthmus aortae rait Transpowtion der grofien Gefafa
und offenem DB 5%
3) Dio Aottenstenuse ymt geschlossenem DI} . 60
8) Ihe reinen T mut DB 60
by Dhe A {XSTA) mut hk DB [21
4) Dic funktionetle Aortenstenoss Py
2 Dio Travsposttion dex grofen Gefabo PN

) Finfache Dextroposition der Aorts (ceitends Aorta) ~ Ewsenmenger Komplex 80
b) Ewfache Dextroposttion der Aorta mit Pulmonalstenase =Tesrslogie von Fallol 56
Anhang Tnlogie von Fallot N . , 20
Yentalogn von Fallot . Prs



XI1 Inhaltsverzeichms

¢) Einfeche Dextroposition der Aorta it Pulmonalatresie = Pseudo-Truncus
arterisus communis oder Truncus aorticus 93
d) Komplette Transposition der Aorta (evtl. mit Pulmonalstenoso oder -atresio
kombamert) 08
) Komplette oder parucllo Tmmposmon der dorta ber fehlender Bildung des
Septum aort lo = Truncus arter 101
f) Komplotte Transposition der Aorta rmt Sinistroposition der A, pulmonaha
= Taussig Bing-Komplex
® g) Komplette Transposition der groBen GofaBe (= gokrouzto oder echte Trans-

position) 1
1. Transposttion der groBion Gefale mit Ventrikelseptumdefolct 114
2 Transpostion der groBen GefdBs mit Vorhofseptumdefekt . s
3 Transposttion der groflen Gef&Gs mit offenem DB und offenem FO 122

k) Korrigiorte Transposition der groBen GeféBo {dio Gefdo entspringen aus
homologen Ventrikeln) , 125
3 Der Vorhofseptumdefekt e e e . - . B 134
Dio anatomischen Formon des Vorhofseptumdefehtes . 137
a) Das offene FO 137
b) Das Ostium primum persistens 137
©) Das Ostium secundum persistens 137
d) Das Cor triloculare biy entriculare 137
©) Das Ostium atroventrieulare communo 137
Anhang Der Vorh defekt mtt anderen | 1 147
8)V Tt My (L b d 147

b) Vorh t mt L h

Syndrom) . . 149
) Vs b: g Tt 1! oder -atresie 155
4. Do Anomalie der Valvula . 167
5 Der Ventrchelsoptumdefeht . . . . .. 2
6. Der offene Ductus Batalh. . . . . . PN 182
7. Die Anomalien der Arterize coronariae (Bland-White Garland-Syndrom} 187
196

8 Die Anomalin der groBen Venen . . ..

Kapitel II. Dag ,,grofe Herz" bei kardialon Lrkrankungen im Sauglings-
alter unabhdagig von HerzmiBbildungen 213

1. Das ,,grole Herz" ber Myokarditiden 1m Stughngselter 215
) Dio baktenelle Myokardis s
b) Dio mykotische Myokarditis 216
©} Dio tuberkulose M; okarditis us
d) Die luetische Myokarditis . 216
&) Dio toxisch allergische Myoharditis 216

Anhang Dietheumatssche Myokarditis . . . 216
£) Die Virus-Myokarditis 317
£) Die Myoharditis aus unbekannter Atiologie (MUA) . 218

a) Das pathologisch-anatomische Bild ber den akuton und subakuten Formen

der MUA . . 224
b) Das pathologsch ‘he Bild ber den Formen . 226




Tnhalteverzachnis X1tL
2, Das ,,grolie Herz* bes Myokardosen im Stughngualter . . , . . 2
A) My okardosen infolge Stirung des Kohlehydratstoffeechacts . . . . 2o

1 Diffuse Glykogenspeicherkrankhert des Herzens (Pompesche Krankheit) . 241
Anhang: Diffuse Glykogeaspercherkrankhert des Herzens und des Neven-

#ystems PP . . 252
2 Diffuso Glykogenspeicherkrankheit des Herzens ber det van Creveld-
von Cuerkeschen Krankheit - Ja 260
3.C Formen der Gl, \’ des Herzens . . . 260
4 Selundar bedingte Gly kogenspeicherkrankheit des Herzens . 264
) Qb kogenspercherkrankheit dea Herzens bei anderen Herzanomalen . 264
b) Glykogenspescherkrankheit des Herzens bei Kindern von dwbetischen
uttern und batm Morbus haemoly ticus neonatorum ... 267
B} Myokardosen infolge Stotung des Fettstoffwachsels . PR+~
1 Die Fettspercherkrankhe:t des Herzena ba: Fettpolycone 284
2, Dre Fettspeicherkrankheit des Herzens beim Kugel Stolof-Syndrom , . . 287
)31 okardosen nfolge Storung des ExweiBstoffwechsels . 290
D)3y okardosen infolge Storung der Elektrolyta . . ., 203
3. e und hy Kard 29%
4. Dio Fibroslastosss endocavdiea . . - . 301
3. Orvent der Arterrae .. 32
6. Dag ,,groBe Herz" be: Paroxysmaler Tachykardis .. . 328
Anhang Herzvergrolerung boi Hersblock . . . . 332
7 Perdiarditss mit Ergul . 336
Kapitel TV, Das .grofe Horz als Bogl ptom be: primar kardial
Krankberten . 240
8) HerzvergroBerung bei Cor pulmonale 340
b} Das ,.grofle Herz* bet endokrmen Storungen. 350
¢} Das ,grofe Herz* bet Andmuen (Das andmischo Herz) . 355
d) Das ,.grotie Herz" bel Avitammosea - 337
) Das ,groBa Herz* and bes X 360
£) Das ,grobs Herz" bel B»hmdlungsfehlem . 361
g) Das ,.groBs Herz" bex selteneren Affektionen 361
Kapitel V. Die Behandl dor h i P21 enz beim
Saughng 362
1. Bpezfische Therapie 382
2 Allgemewe Therapie . 262
8) Dignahis-Therapia . 362
b} Sedativa . . 368
€) Sauerstoff 361
d) Diuretika . . 364
) Dy . . 364
£) Analeptika L. %6

Bachverzeichnis



Verzeichnis der Tabellen

Seite
1. Wichtige Werto beum Sfuglngs:EKG . . . .. ., ..... . . 8/9
I Differenz zwischen den Zeiten des Beginns der orthchen Negativititsbow egung
Ve . B . . . 11
Il Eigeno Beobmhtungen Stenose des Isthmus aortae mit offenem DB distal dor
Stenoso . .. 42
IV Eigene Beobachtungen Stencse oder Atreste des Isthmus aortae mit Trans-
position der groen GefBio und offenem DB . . . 59
V' Eigene Beob ISTA mut gesehl DB . . . 70/71
vl Di der A . .oy
VII Cigeno Beobachtungen Transposition der groBen GefdBe mit Ventrikel-
septumdefeks . N 17
VIII Eigeno Beobachtungen- Tmmpo«mon der groBen Gefafle mit Vorhofseptum-
defoht 121
IX. Eigeno Beobachtungen: Transposition der grofen GefaSe m offenem DB und
offenom FO . 1261127
X. Di der Gl von Gierke und der
diffusen Gly hogenspeicherkrankheit des Herzens (Pompe) 957
XI Eigene Diffuse Gly k des Herzens
(Pompe) . . . 258/259
XII Fibroelastosis endocardica (prunare FOrmen) o « « o o« « v o o = 0 o+ 204
XIIL Di emiger der Kardiopath m §&
alter, tio zu emem groSen Herzen fuhren FN . N 314
d L 1 ' . (o der

XIV. Die D der
b Tasche)



AuB
AVC

Verzeichnig der Abkiirzungen

= Aorta

arcus aortas

= artenae bronchiales

atnum commune

atrium dextrum

srtenia pulmonalis

trium sinistrum

uricula dextra

auricula suustra

ostium atrio-ventriculare

commune

vena azygos

ductus Botalhi

arteria carotis communs dextra

arteria carotis communis sinistra

Dextroangiokardiogramm

ductus Botalll

Encephalomyoharditis

Fibroelastosa endocardira

foramen ovale

Hsmatoxyln-Eosin

Hypophyseny orderlappen

Interkostalraum

Isthmusstenose der Aorta

vena yugularis

— Laevoangiokardiogramm

= artena mammana mterna (ar-
teria thoracica mterna)

= valvula bicuspidahs (mutralis)

artena pulmonalis

artera pulmonalis dextra,

I

]

rQ = planimetrischer Quotient
PS srtena pulmonshs sinistra
PT Pulmonalton

rT Paroxysmalo Tachykardie
SAP eptum sortico-pulmonale
s¢ = mmus coronarius

arteria subelavia dextra
arteria subclavis sinestra
truncus brachiocephalicus {ar
teria anonyma}

TR = Transposition

Tr — valvula tricuspidalis

VAD = venasnonyma dextra

VAS = vena anonyma sinistra

ve ventriculus communis

VCC4,VCI = vena cava caudalis (vens cave
mferior)

VCCr,VOS = vena cava cranals (vena cava
supertor)

vD = ventriculus dexter

I vena jugularis

YPD

venae pulmonales dextrae
venae pulmonales smistrac
ventriculus suuster
septum ventriculorum

= Ventrkelseptum-

Wolff Parkinson-White
Kinderspital (Zurich)

= Ksntonales Sauglingsheim
(Zurich)

Die Abkurzung der Literatur erfolgte nach ., Periodica Medica*, 4. Aufl
Georg Thieme Verlag, Stuttgart, 1952
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KAPITRL 1

Das normale Herz des Siuglings

Die normale H fi des Sauglings ist durch al bundene Eigen-
tumhehkerten gekennzeichnet Die Herzlage steht in emem bestimmten Verhaltms
zum Brustkorb, der beim Saugling kurzer, dafur relativ weiter 13t als beim Er-

t mdem die Zwerchfeil prechend dem verhaltnismaBig groBeren
Abdomen hoher stehen Die Konstitution, die spiter fur die Herzkonfiguration
van Bedeutung 1st, sprelt 1m Sauglmgsalter noch kaum eine Rolle Die Form
des Herzens 15t gegeniiber dem Erwachsenen plumper und rundhicher, der Anteil
der Vorhofe 18t groBer. Die Spitze 1t merkiich abgerundet und wird fast immer
vom rechten Ventrikel gebildet, selten nur 1st der inke Ventrikel an deren Bildung
beteiigt, Der SpitzenstoB findet mich beim Neugeborenen etwas aufierhalb der
Medioklavikulathme 1m III. oder IV, IKR, beim einyabrigen Kinde im IV, und
beim sechsjahrigen im V. IKR.

a) Das Gewiclit des Herzens schwankt bei der Geburt zwischen 19,5 und 23,6 ¢
(Smith), Nach Vierordt betragt es durchschnittlich 23 bis 24 g. Wahrend der
ersten sechs Monate nimomt das Herz um 509, semes ursprunglichen Gewichtes zu.

Die Berechnung des Herzgewichtes aus dem Verhaltnis Gewicht{Alter erwies
sich als unzweckmaBig. Leider sind auch die anderen Bestimmungsmethoden, die
das Herzgewicht zur Korperoberflache oder zum Korpergewicht in Beziehung
setzen, nicht genaner Scammon berechnet z.B. aus dem Verhaltms Herzgewicht/
Korpergewicht Werte, die zwischen 0,66 bis 6,80% hiegen Muller findet mit
derselben Bestimmungsmethode folgende Durchschnittswerte fur das Herz.
gewichte

Knaben Madehen
% des Korper- 9% des Korpor-
gowichtes gewichtes
boider Geburt . . . 0,620 0,629
0— 1Monat ... 0613 0,632
1— 6Monate . 0,576 0,810
6—12 Monate , . 0.607 0,602

Falk bringt das Herzfett in Abzug und gelangt zu Werten, die um 0,53% bej
Neugeborenen liegen, um 0,60% beim halbjahrigen und 0,45% beim einyihngen
Kinde

1 Roms! Herkrankheiten



I

Das normale Herz des Sauglings

Muller hat die absoluten Gewichtswerte des Herzens

fol; mafen zusa 1t
Knaben Madehen
Frubgeburten 7,068 7.20g
Neugeborene 20,8 g 192 ¢
1 Monat . 18,2 g 44 g
2. 6Monate . 201 g 202 g
—12 Monate 30,6 g a2l g
2~ 3 Jahre 527 g 5.2 g

Nach Gewert sind die Werte etwas hoher, namlich ©
Knaben Madechen

1 Monat 194 g 206 g
1— 5 Monate 231 g M43 g
6—11 Monate . 33,9 g 310 g

Das Gewicht des rechten Ventrihels betragt ber der Geburt 6,14 g, bis zum
Ende des ersten Jahres steigt es auf 8,04 g an. Der linke Ventrikel weist eme viel
starkere Gewchtszunahme auf, indem er bei der Geburt 7,15 g und am Ende des
ersten Jahres 16,31 g wiegt (Falk, Patten)

b) Klinische Betrachtungen, Der Puls 1st unmttelbar nach der Geburt
unregelmaBig und kann s auf 180 Schlage pro Minute ansteigen Schon nach
wemgen Stunden sinkt er betrachtlich ab Nach Vierordt ergeben sich folgende
Pulswerte/Minute 1m Saughmgsalter

1 Teg 123—126
1 Woche 124130
2 Woche 133
2 Monat . 130133
6—12 Monat 13—127
Gel heh 1st berm Neugeb em systolisches Gerausch funktioneller

Natur zu horen, das in der Regel 1n den ersten Tagen oder Wochen verschwindet
und kemne Bedeutung hat Lyon untersuchte 7673 Neugeborene und fand bei
1,9% em systolisches Gerausch, wahrend Gasul ber Rethenuntersuchungen ein
solches 1 39, der Falle feststellen konnte Von ener Untersuchungsgruppe von
147 Neugeborenen mut emem systolischen Gerausch verschwand dieses in 49%
zwischen dem dritten und sechsten Lebenstag, be1 9%, blieb spater das Gerausch
nachwessbar. Taylor fand bei 4,8% der Neugeborenen emn Gerausch (1133 Be-
obachtungen). Diese Feststellung erlaubt den Ruckschlug, daB das Vorhandensein
emes Gerausches bei der Geburt micht ohne weiteres als Symptom einer Herz.
mibildung betrachtet werden darf. Die fruhere Behauptung, dal ein systoli

Geraunsch auf das Bestehen emnes offenen Foramen ovale (FO) oder etnes offenen
Ductus Botalh (DB) hinwerse, wird immer wemger anerkannt und tnfft tatsach.
Iich selten zu. Viele Sauglinge, die bet der Autopsie emen offenen DB zeigten,
hatten vorher kein Gerausch aufgewiesen (Gibson). Der funktionelle oder noch
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exakter der anatomische VerschluB des DB erfolgt in der Regel in den ersten drei
TLebensmonaten, detjenige des FO in den ersten zwe1 Lebenswochen (Scammon,
Christie, Kennedy), woruber allerd dle i der hied. .
dergehen The neuen angiokard hen Ul von We-
golius und Lind zeigen in sehr uberzcugender Weise, daB der DB sich normaler-
weise unmittelbar nach der Geburt schlieBt. Bleibt er offen, fehlt oft etn Gerausch.
Mt derselben Methode konnten die gleichen AA. nach dem sechsten Lebenstage
kein offencs FO mehr feststellen Mit einem Jahr sind in 9595 der Sauglinge das
F() und in 99% der DB geschlossen. Bletbt nach der ersten Woche das Gerausch
hen, k0 muB die Moglchkert emes kon len Vitiums erwogen werden.
Jedoch weisen viele kongemtnle Vitien, auch dicjenigen, die spater durch ein deut-
liches Gerausch gekennzeichnet sind, wahrend der ersten Wochen oder sogar
Monate keinen pathologi fund auf. Die Autopsien der Saug-
linge ergeben je nach Statistik in 2,3 bis 11,694 der Falle e Vitium cordis con-
gemitum. Ein Gerausch kann vorher nur etwa in der Halfte der Falle festgestellt
werden (Gibson, Epstein)*).

Der Blutdruck ist im Saughngsalter schwer zu messen,

Ber Neugeborenen fand Woodbury in der Nabelvene Durchschmttswerte von
80,1/43,3 mm Hg Dieser Druck wurde auch mit der palpatorischen Methode an
der A, radiahis mittels einer Manschette von 2,5 em Breite gefunden Salmi fand
dagegen ebenfalls am Arm mit der Aushultationsmethode und einer Man.
schette von 4 cm Breite tiefere Werte (46,2/28,5) Dexter verwendete die
oszillometrische Methode mit emer 2,6 cm breiten Manschette und fand ahnhche
Werte wie Woodbury Die Resultate sind also von der Breite der Manschette
und der angewandten Methode abhangig. In den ersten Lebenstagen steigt der
systolische Druck bis etwa 90 mm Hg und erreicht am 10 Tag Werte von 100,
gemessen am Arm mit einer 2,5 cm breiten Manschette Im allgememnen steigt der
Blutdruck um 10 mm Hg 1n den ersten 24 Stunden und um weitere 10 mm Hg
zwischen dem 2 und 10. Tag Nach der erwahnten Methode von Salmi erreicht
der Blutdruck im Verlaufe der ersten Wochen Durchschnittswerte von 85,9/
50,9 mm Hg Im Verlaufe des ersten Lebensjahres steigen die Blutdruchwerte im
Maximum 2,5 bz 5 mm Hg weiter an, was auch Doxiades mit dem Tonoszllo-
graph mittels emer 4 cm breiten Manschette bestatigte,

Am Ende des ersten Lebensjahres betragen die gefundenen Durchsehmittszahlen
80/62 mm Hg. Es 1st schwiertg, aus den Angaben der verschiedenen AA. zuver-
lassige Zahlen zu erhalten,

*) War dhe Lautatiicke der Gerdusche nach der von Levine vorgeschlagenen
Vethode

Typ 1: lewses Gerdusch, erst nach langerer Auskultafion erfaBbar;

Typ 2 lmncs, sofort erfaBbaros Gerusch,

T3p3 Intermediar-Typ,

Typ+ Intermediar.Typ;

Typ5 sehrlautes Gerdusch,

Typ 6+ rohr lautes Gorfusch,

ohne dirchte Beruhrung des Thorax mit dem Stethoskop erfafit
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Zusammenfassend ist zu sagen, daB je nach der angewandten Methode ein
systolischer Blutdruck am Arm zwischen 60 und 80 mm Hg und cin diastolischer
zwischen 40 und 50 mm Hg als normal zu betrachten ist (je breiter die Manschette,
desto tiefer die Werte)

¢) Rij logische U 1 Das Herz unterscheidet sich beim Saug-
lmg ~|uch routgcnoloﬂxsch \\csentlmh von demjenigen des alteren Kindes Die
ion wird ront 1 h aus der dorsoventralen Aufnahme

Abb 1. Normales Rontgenbild emes £ Wochen alton Saughngs im
Liegen Abstand 1,10m

(Ventralbld) und aus den Aufnahmen im ersten und zw erten schragen Durchmesser
(Fechter- und Boxerstellung) beurtellt Em weiteres diagnostisches Hilfsmttel
15t das Oesophagogramm

Der Abstand, m welchem die Rontgenaufnahme ausgefuhrt wird, spielt 1m
Saughngsalter kemne groBe Rolle (Groedel, Voss), so dafl die orthodiagraphische
Best, g mit der Herzfernaufnahme uberemstimmt. Die Lage des Kindes
kann die Herzhonfiguration beeinflussen

Auf dem Ventralbild (Abb 1) ward der rechte Herzrand beim Saughng nur vom
rechten Vorhof und von der Vena cava cramahs gebildet, auch st der Thymus-
schatten zu beruchsichtigen Der hinke Herzrand wird ausschhieBlich von der
A pulmonalis und vom rechten Ventrikel gebildet. Der linke Ventrikel kann 1m
Berewch der Spitze evtl. einen kleinen Beitrag zur hnksseitigen Begrenzung geben.
Bet den A h 1 den Schragdurch n sind die Verhaltnisse beim
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Saugling ahnlich wie beim Erwachsenen, jedoch iiberwiegt der Transversal-
dur den Vertikal h

d) Bestimmung der Herzgréfie. Die Bestimmung der Herzgrofle beim Siug-
lmrv stoBt auf groBe praktische Schwierigkerten. Die nicht genau zu berechnende

die Mitbeteil des Thy ‘hattens, das Verhaltnis der Herzlage
zZum Zwerchfellstand sind alles Fehlerquellen, die kaum eine zahlenmiBige
Berech der Herzg Taul Die Erfahrung hat uns gezeigt, fiberein-

stimmend mit Schmid und Wilking, daB eigentlich der visuelle Eindruck die
beste Methode zur Beurteilung der Henproportmnen ist.

Immerhin seien hier die meistgel h B hoden kurz er-
wahnt Zum Verstandnis ist hierzu die Kenntnis der linearen HerzmaBe not-
wendig. Tn Abb. 2 sind die Mabe nach Moritz eingezeichnet

Die Bestimmung der Herzflache erfolgt am besten mit der planimetrischen
Berechnung der Herzalhouette anf dem Ventralbild Beim Fehlen eines Plani-
meters kann Milhmeterpapier verwendet werden, was allerdings eine zeitraubende
Arbert erfordert. Eine vereinfachte Berechnungsart kann auch mit Hilfe des Herz-
rechteches nach Moritz {Abb. 3) oder an Hand des Herzrechteckes nach Kirsch
durchgefihtt werden, womit auf einfache Art Werte gefunden werden, die nur
wemg von der plammetrischen Bestimmung abwerchen.

) Bestimmung des Herzvolumens erfordert die MaBe der drei Dimensionen.
Anf dem Ventralbild sind Hobe und Breite und auf dem Seitenbild die Trefe
zu messen. Kahlstor{ betrachtet das Herz als Ellrpe und berechnet dasVolumen,
indem er planimetrisch die Herzflache bestimmt und diese mit dem maximalen
Durchmesser des Herzens auf dem Sertenbild und emner Konstanten mult:phzzert.
Andere schwedische AA haben die planimetrische Messung durch die Formel
ersetzt, mit der die Flache einer Ellipse bestimmt wird. Wir verdanken es haupt-

sachlich Land, daB die Frage der Besti des Her beim

Saughng emVehend studiert wurde. Sauer hat nach der Formel von Kahlstorf
das Herzvol im ersten Lebensjahr b h und kommt zu folgenden
Zahlen

1— 3 Monat  5l6erm
3-— 6.Monat 66,0 cem
6—12 Monat 85,4 com

f) Die Abhangigkeil Die unb digenden Resul in der allei-
mgen Bestimmung der HerzmaBe fihrte zu den Versuchen, die HerzgroBe zu
anderen Korpergrden in Bezichung zu setzen. Day Verhiltnis von HerzgroBe zu
}\orperlan ge, Gewicht und Korperoberflache gibt schon bei Erwachsenen und noch

im lter eine groBe St b , 80 daB daraus keine
Ritchschlisse gezogen werden diitfen.

Von Bernuth hat folgende Formel vorgeschlagen
Korp 7 T I-L h 1
Herzflache
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Daa normale Herz dea Sauglings

Abb. 2 Darstellung der hlassischen Male des Herzens, nach Moritz.

Tr = Transversaldurchmesscr = ab + ed

ab = grdBter Abatand des rechten Horzrandes von dee Mittellinte

cd = grdbter Abatand des linken Herzrandes 1on dir Mitteliinie

L = L¥ngsdurchmesser = nm

Br = Herzbrele = gh + ef

gh = lLingites Lot vom rechten Herzrand auf den Lingsdurchmesser

ef = lingstes Lot vom linken Herzrand auf den Langsdurchmeseer

& = NelgungswInkel zwivchen der Horlzontalcn durch die Herzsprtze und L
ik - Mittellinfe

Herzrechteck — L x Br = Hersfliche phinimetriceh bestimmt

und des L
nach Moritz 1L)<'Br) \ach Scharmenthe ergibt sich die Tferz-

Abb 3 Berech

grofle aus dem Q
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Beim Sangling ergibt sich ein Quotient zwischen 29 und 44 Werte unter 29
sprechen fur eme HerzvergroBerung Hecht setzt die Herzflache 1n Bezichung
zum Korpergewicht, Kissane und Josephi zur Korperoberflache. Solche
Methoden ergeben fur das Baughngsalter eine zu groBe Fehlerbreite Etwas
genauer und besonders wesenthch einfacher sind die Verhaltniswerte, die aus dem
groBten Thoraxtransversaldurchmesser und dem grofiten Herztransversaldurch-
messer gewonnen werden. Von Groedel hat so seinen behannten Quotienten
aufgestellt mit den Durchschruttszahlen von 1,83, gultig fur die drei ersten
‘Monate, 1,80 fur den dritten bis neunten Monat, und 1,91 fur den neunten ns
funfzehnten Monat In dhnlicher Wese haben amenkanische AA. die HerzgroBe
ans dem umgekehrten Verhaltnis beurtelt:

maximaler Herzdurchmesser

maximaler Lungendurchmesser

Bakwinund Bakwin fanden,daB wahrend der ersten Lehenswochen der Trans.
versaldurchmesser des Herzens etwa 559, vom Thoraxtransversaldurchmesser
betragt, wahrend des zweiten Monats steigt er auf 58%, und sinkt am Ende des
ersten Lebensjahres auf 53%. Nach Caffey schwankt dieser Index im ersten
Lebensjahr sehr stark, namleh zwischen 0,659, und 0,39%, (Durchschmttswert
=0,499%) Zur Bestimmung der HerzgroBe 1m Sauglmg:alter genugt dieser Index.
Werte oberhalb 0,50% werden fast immer emne VergroBerung des Herzens bezeich-
nen Die folgende Tabelle zeigt die fur die ersten Lebenswochen gultigen Werte
{nach Bakyin)

Wochen  Quotient Wochen Quotient
—3 55,3 2431 558
4= 1 57,6 559
8—15 58,7 54,3
1623 56,6 52,6

Seharmentke hat 1950, nachdem sie alle bisher angewandten Berechnungen
emer Kritik \mtcrzogen hatte, eine nene Methode entwickelt Gestutzt auf die \-on
Moritz aufg Grundbegriffe des Brustrechteckes und des Herzrech
hat Scharmentke diese zwer MaBe miteinander 1n Beziehung gebracht und
daber den konstitutionellen Faktor, der allerdings im Saughngsalter keine groBe
Tolle sprelt, mitheruchsichtigt Dieser Quotient wurde bex 30 Saughngen berech-
net, wober man Gienzwerte zwischen 3,48 und 4,44 und einen Mittelwert von 3,08
fmul Dle Methode ist sehr emnfach und kann an Hand emer einzigen Herzfern.

fuhrt werden Die § gsbreite 13t gering, allexd ber Baug-
hingen etwas groBer als bei alteren Kindern Die MaBe fur die Berechn\mg des
Brust. und des Herzrechteches werden nach dem von Moritz avfgestellien
Schema gemaf Abb 3 errechnet.

Wir haben uns entschlossen, fur alle unsere Berechnungen den genaueren
planimetrischen Quotienten anzuwenden-

_planumetrischo Lungenfiche

Planumetnache Herzflichs ~ 25
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Llektro- und Vektokardiographie 11

Frage der Elektro- und Vektokard, hie 1m Sauglingsalter beschaftigt. Fur
die Brustwandableitungen wurde bis Jetzt 1 der statistischen Verarbeitung des
EKG im ersten Lebensjahr die Wilson-Methode gewahlt.

Mit der Methode, die wir anwenden, werden die unipolaren Ableitungen erst
nach Bestimmung des elektrischen Nullpunktes des Herzens (Quellpunkt der
Erregung) ausgefuhrt (0), wie es in Abb. 6 daigestellt ist Dieser Punkt liegt
nach Jouve ungefahr in der oberen Partie des Septum ventriculorum Diese
Annahme vird allerdings von vielen AA. nicht anerhannt. Die unipolaren Brust.
wandableitungen werden auf emen horizontalen Plan abgeleitet, der nach Grob
im Saughngsalter in der Hohe des IIT IKR Legt (Vh) (Abb. 7). Diese Methode
ermoglicht einerseits die Beurteilung des EKG nach den Llassischen Gesichts.
punkten und andererseits die Konstruktion des horizontalen Vektors, Es st
immerhin zu sagen, daB im Saugl. ter die v hied. Methoden keine ent-
scheidenden Unterschiede zeigen.

Beurteilung des EKGim Sauglingsalter, Das EKG 1aft im Verlaufe des
ersten Jahres regelmaBige Veranderungen erkennen, die zahlenmafig in Tab I
zusammengestellt smd (Hohe und Dauer der P-Welle, PQ-Daver, QRS- Dauer, T-
Hohe). Emnge dieser Veranderungen spiegeln sich havptsachhch rm QRS-Kom.
plex gewisser Ableitungen (Vy, V) wider Die Hohe der R.Welle m V) ist ber der
Geburt groBer als m V, Wahrend der ersten Lebensjahre wird diese Hohe 1n V,
Llemer und m Vg grofer. Mit 6 Monaten 1st sie in berden Brustwandableitungen
glerch Was die relative GroBe der R- und 8-Wellen V, anbetnilt, so sind die Ver-
anderungen wahrend der ersten 12 Monate ausgesprochen und typisch. Die alge-
hraische Addition [R + { ~ §)] bet der Geburt 1st sebr positiv (R viel grofer als S),
wird immer weniger stark positiv (R weniger hoch, § immer tiefer) und st am Ende
des ersten Lebensjahresin 10% der Falle negativ (S groBer als 1) Die Vermmderung
der Differenz zwischen den Zerchen des Beginmes der orthchen Negatisitats-
bewegung in V; und Vi und der obenersahnten Veranderung drucht das langsam
sich vermindernde Uberwiegen des rechten Ventrikels aus (Tab. IT), Das Uber.

wiegen desrechten Herzens ist vom Erschemen einer Q-Wellein V, und V, beglettet

Tabello IT+ Differonz zwischon den Zeiten des Beginns der srtlichen
Negativitatasbewogung Vy—~V, (nach Ziegler)

Minimum  Maximum Durchschmitt
0--24 Stunden +0.6 —16 —016
1-- 7 Tage +0,6 —12 —03
1— 4 Wochen +1,2 —12 —04

1— 3 Monato +0 —1 —0,4

3— 6Monate + 12 —18 —11
612 Monato —08 —18 —12

Die Feststellung emer Q-Welle in den Brustwandableitungen Vy und V, erlaubt
die Dragnose emer pathologischen Rechtshypertrophie (Tetralogie von Fallot,
Eisenmenger-Komplex, Trunens aorticus usw ).

Veranderungen der T-Welle sind fur die ersten Lebensmonate typisch, Ber
759, der Neugeborenen ist die T-Welle positiv in V; In 50% 1t sie bei der
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Das normale Herz des Suuglings

Abb § Bestimmung der Herz und der Lungenfliche
mit dem Plammeter

Abb 6 Bestimmung des elehtriachen Nullpunktes des Herzens bei
der Durchleachtung 0 = Lage des Nullpunktes
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Abb 9 Konstruktion emer Vektorschlefe auf Grund der
verschiedenen EKG ber emem 3 Monate alten Kind.

mittelbar nach dem Beginn des extrauterinen Kresslaufes in Verbindung steht
(,,phy siologischer Myokardschaden*}

Nach der ersten Woche 1st emne 12oclektrische oder positive T-Welle in den
rechtsseitigen Brustwandablettungen sowte emne isoelektrische oder negative
T-Welle 1n den Itnksseitigen Brustwandableitungen als pathologisch zu bezeict
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Abb 10 Phonokard emes systolischs

mit F (G = Gehs

Die \'eLt.okardmgra.phle Duchosal hat in erster L|me auf Grund grund-
hcher und gemaler diese neuere Ut hode und Be-
trachtungsweise emgefuhrt Wahrend des Ei bl 1m Herzen besteh
elektrische Potentale, die von Moment zu Moment thre GroBe und Richtung
andern Die Resultante aller dieser elektrischen Achsen ergibt den momentanen
Integralvehtor Dre Verbindung der Spitzen aller momentanen Integralvektoren
bildet eme Schleife (Vektorschleife), die vom elektrischen Nullpunkt des Herzens
ausgeht und zu 1hm zorickkehrt Da die EKG-Kurve nichts anderes als die Pro-
yehtion dieser Vektorschlesfe in eine bestimmte Richtung bedeutet, stellt die
vehtorselle Betrachtung eine Synthese zamthcher EKG dar. Die Vektorschleife
kann 1! Projehtionsel mittels emnes Vektokardiographen
registriert odder aus emner Rethe von EKG-Ablettungen honstrutert werden.
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Abb 9 Konstruktion emer Vektorschletfe auf Grund der
verschedenen EKG ber emem 3 Monate alten Kind.

mttelbar nach dem Beginn des extrauterinen Kreslaufes in Verbindung steht

(physiologischer Myokardschad
Nach der ersten Woche 1st emne 1soelektrische oder positive T-Welle in den
Te! itigen Brust lableitungen sowie ene 1soelektnsche oder negative

T-Welle in den hinksseitigen Brustwandableitungen als pathologisch zu bezeichnen.
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Grosse-Brockhoff, Janker (Deutschland), Lequime (Belgien), Bulgarelli,
Giacobini (Itahen) In der Schweiz haben Rossi und Prader die erste Mittei-
lung iber Angiokardiographien bei Kindern publiziert, spater Buchs, Mahaim.
In der Kinderklinik Zunch verfugen wir dber eme relativ groBe personliche
Erfahrung Als Kontrastmittel verwenden wir Joduron Cilag 709, Fur die Ein-
fuhrung wahlen wir eine periphere Vene, entweder die Vena mediana cubuti, die
Vena jugularis externa oder bei besonders schwierigen Fallen (Hypoplasie der
Venen) die Vena saphena magna. Im Jetzteren Falle wird die Vena saphena magna
soweit als moglich distal von der Vena femorals unterbunden. Nach der Injektion
des Kontrastmittels pflegen wir zur Vermeidung einer eventuellen Thromboce das
GefaB durchzuspulen und haben so bis jetzt noch nie emne GefaBschadigung
beobachtet. Vor dem Eingriff werden stets die Jodproben ausgefiihrt (1 Tropfen
Joduron 309, in den Konjunktivalsack, 0,1 cem intrakutan, 1 ccm mtrayends).
Unsere Dosierung betragt bei Siuglingen 11,5 cemfhg, was eine durchschnitt-
liche Dosis von 8—12 cem ergibt. Die Einfihrung wird nach Freillegung der Vene
mt imaler Geschwindigkeit durch eine hehst dicke Nadel ausgefiihrt. Die
Rontgenbilder werden in einem Abstand von je einer Sekunde und in der fur das
vermutete Vitizm kmaBigen Lage anf; Mit einer bei Beginn der
Einspritzung emgeschalteten Uhr wird der zeitliche Abstand der Bilder gemessen.
‘Wenn méglich, fuhren wir die Angiohardi hie schon im Siugl lter aus,
denn die Bilder erlauben heim Sdugling eine viel B 1 cer Eanzel-
herten, und der Engriff wird Giberraschenderweise sehr gut ertragen. Der Herz-
katheterismus erfolgt oft aus technischen Griinden ein oder zwei Jabre spater
Kinder mit mongoloider Idiotie und alle Herzfalle mit Dehomp hei.
nungen werden piell von diesen Ut h Bei Vitien
ohne Cyanose, aufler bei Fallen, wo wir emnen DB yermuten, pflegen w ir seltener eme
Angiokardiographe auszufuhren, da die Methode kemne aufschluBreichen Resultate
ergibt und immerhin ein gemsaes Risiko darstellt. Bei allen cyanotischen Fallen
b ist die Angiokard lichen anderen Untersuchungsmethoden
uberlegen und kann als \Iethode der Wahl bLetrachtet werden. Immer mehr hat
sich in letzter Zeit die geztelte selehtive Angiokardiographie bewahrt. Nach der
Ewmnfuhrung des Katheters in die Herzhohlen oder GefaBe wird mut einer Druck-

pumpe das Mittel 1n den b Abschnitt fuhrt. Damit honnen ana-
tomische Einzelheiten mit groBer G heit zur D: 1l gebracht werden

Das Verfahren ist aber nmcht harmlos. Dotter fand 1930 bex Nachforschungen
1n 182 diagnostischen Zentren auf 6324 Angiohardi ien 26 Todesfalle, wobei

dte Emspnitzung des Kontrastmittels als Todesursache angesehen wurde. Aach
wir haben dreimal einen Todesfall erlebt. Zweimal handelte es sich um einen
schwer ¢ schen, ganz jungen Saugling, einmal um einen Erwachsenen. Solche
Zwischenfalle honnen aber den grofien positiven Bertrag der Angrokardiographie
zur Diagnostik nicht beeintrachtigen Mehrere AA. nehmen die Injektion des
Kontrastmittels in Narkose vor Wir selber haben unsere Fiillungen immer ohne
Narkose ausgefiihrt. Bei besonders komphzierten Formen ist es notwendiz,
die Angrohardiographie eimge Minuten spater unter emner anderen Etmhlcn-
nichtung zu wiederholen. Es bestehen Apparaturen, die gleichzeitiy Aufoahmen

2 Ross1 Herkrankbeiten
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Abb, 11, a) Normales Dextroangiohardiogramm (DAK);
b) normales Laer oangiohardiogramm (LAK)
bei emem 8 Monate alten Saugling

m verschiedenen Ebenen ermoglichen Janker entwickelte die kinomatogra-
phische Angiohardiographie. Abb 11 stellt emn Angiokardiogramm ber einem
Saugling mit normalem Herzbefund dar (Idiotie).

Dic retrograde Aortographie wird bei uns durch Fainfuhrung eines Katheters
oder einer Kanule 1n die A carotis externa gemacht Die Spitze der Kanule wird
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bis zum Arcus aortae vorgeschoben, wo das Kontrastmittel eingespnitzt wird. Ey
Lann dadurch vermieden werden, daB eine zu hohe Konzentration des Kontrast.
mittels in die Nahe des Abgangs der Arteriae coronariac gelangt, was zu gefahr.
lichen anoxamischen Zustanden des Herzmuskels fuhrt

k) Der Herzkatheterismus, Nachdem Forssmann die Grundbegniife des Herz-
Latheterismus aufgestellt hatte, entstand eine Rethe bedeutender Arbeiten iiber
die damit gewonnenen Erfahrungen. Mit dieser Untersuchungsmethode Lonnen
die anatormschen Verhaltmsse der einzelnen Herzahschnitte und der groBen
GefuBe studiert werden. Thre eigenthche Bedeutung liegt 1n der Messung des
mtrakardialen Druckes und der Besimmung der Sauerstoffwerte in den verschie.
denen Herzhohlen. Tm Sauglingsalter findet der Herzhatheterismus wegen der
geringen GroBe der Venen Leine grofe Anwendung Wir haben ihn in emnzelnen
Fallen angewandt. Eine kurze Beschreibung der Methode se1 hier eingefugt Sie
wurde in erster Lime von Cournand in die Praxis eingefuhrt. Spatere Beitrage
stammen hauptsachlich von Dexter, Bing, McMichael, Mannheimer. Die
Einfuhrung eines rontgendichten Katheters erfolgt durch die Vena mediana cubitj
oder durch die Vena saphena magna Wir benutzen die letztere besonders, wenn
wir einen Vorhofseptumdefekt vermuten, da so der Katheterismus des Defektes
sehr erleichtert wird, Die Verschiel des Katheters erfolgt unter radiologischer
Kontrolle Auch eine standige elektrokardiographische Kontrolle 1st unerlaBlich,
da gefahrhiche Zwischenfalle (Fibnllationen) beschrieben wurden, was wir noch
me beobachtet haben. Bing hat im Johns Hopkms Hospital mehr als 1000 Herz.
katheterismen ohne einen einzigen Todesfall vorgenommen, so daB diese Unter-
suchungsmethode als emn relativ harmloses Verfahren betrachtet werden darf.
T hin besteh inzel 1 uber weise verursachte
Endokm-d- und ’\Iyokardschadlgungen Das Komtee uber Herzkatheterssmus und

iohardi ) Heart Association fand unter 5691 Katheten.
sationen 4 Todesfalle, die als Folge des Eingnifes zu betrachten sind (Cournand),

Die Messung des ntrakardialen Druches erfolgt mit dem Hamilton-Apparat
oder mit dem fur klinische Zweche durct d genauen dborn-Apparat,
den wir auch 1m Kinderspital Zurich verwenden Die normalen Druckverhaltnisse
sind dhe folgenden

rechter Vorhol 5—10/ 0—3 mm Hg
rechter Ventrikel 20—40/ 2—5 mm Hg
A, pulmonalis 20—40/20—23 mm Hg

Durch den Katheter wird Blut aus den verschiedenen Herzhohlen und GefaBen
e Blut b mub voll ig luftdicht erfolgen, was wir myt
groBen Spntzen errcichen, die Oxalatknstalle und Paraffinél enthalten. Die
Sauerstoffsattigung kann nach der 3ethode van Slyke oder nach der modifi.
zierten Haldane-Methode (Chastonay) sowie durch die Oxymetric gemessen
werden
Die normale arterielle Sauerstoffsattigung betrigt etwa 969, e venose etwa
70%, Werte, die nach Bing auch fiir das Sauwlmgsalter gulhg sind. Auf die

Beaprechung der von Fick vorgeschl: s hode emnes Kurz.

2° Rowst
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schlusses (,,shunt”) vom artericllen zum venosen eder vom venosen zum arteriellen
Blute mussen wir hier verzichten, auch da sie, wie Rossier betont hat, beim Er-
wachsenen und mehr noch beim Saughng unzuverlassige Resultate ergibt.

1) Die Oxymetrie, Der Herzkatheterismus 1st nur dann wertvoll, wenn er von
cerfahrenen Leuten ausgefuhrt wird Da er heine kontinuierhiche Bestimmung der
3 {Fsattrg htebung wahrend emes Versuches erlaubt, haben Lange,
Kramer, ’\I)thau die Oxy: meme emgefuhrt, die von Cournand erstmals
khmisch angewandt wurde Karlberg und Lind sowie Mannheimer haben diese
Mcthode auch bei Kindern ausgefuhrt $Sie beruht auf der Tatsache, daB das
Oxyl lobin gewisse Wellen: {zwischen 600 und 700 v) des Lichtes besser
durchlafit nh das reduzierte Harnoglobin Wenn nun bei einer konstanten Schicht-
drcke das Oxyhamoglobin reduziert wird, so ist es moghch, die Veranderung der
optischen Dichte fur das rote Licht zu bestimmen Diese Bestimmung wird muttels
emer photoelektrischen Zelle gemacht, welche am Ohrlappchen fixiert wird. Die
Werte werden von einem Galvanometer regrstriert und in Prozenten des Ausgangs-
wertes angegeben Ist der Anfangswert des Sauerstoffes im Blute bestimmt
worden, kann man mut dieser Methode die prozentualen Werte ablesen und die
absoluten errechnen Drese Methode wurde auch ber kongemtalen Angiokardio-
pathien mehrmals angewandt (Graf, Callebaut)

m) Die Kreislaufzeit hat 1m Sauglingsalter hemne Bedeutung Ihe subjektiven
Bestimmungsmethoden mit Ather und Decholin werden nieht angewandt und die
abjektive mit Fluoreseen ist nach unserer Erfahrung 1m Gegensatz zu anderen AA,
zu ungenau Durch die Einfuhrung cines Polyathylen-Katheters durch he I\ubel-
vene hat Slobody, allerdings nur berm N borenen, brauchl,
erzielt Bessere Resultate ergeben die Emfuhrung von Evans-Blue in den rechten
Ventrikel und die oxymetniseliec Bestimmung am Ohr (Ziegler, Lasser)
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Das ,,grofie Herz* infolge

kongenitaler Herzmifbildungen im Siiuglingsalter

Diec H k der 'k len Angiokardiopathien geht klar aus den
Statistiken hervor Durchschmttlich 59, aller Saug] die zur Autopsie ge-
Iangen, zeigen emn Vitium cordrs congenitum als causa mortis Die Fortschntte
m der chrrargischen Behandlung der Herzvitien sind heute so groB, daB die
moglichst fruhzeitige Diagnosestellung eine zum Teil lebenswichtige Forderung
geworden 1st, die mittels der modernen Untersuchungsmethoden erfullt werden
kann Ber gewrssen HerzmiBhildungen kann 1n der Tat die schon n den ersten
leh tend sein

Wochen oder Monaten ausg; te Operation

Dre Krankheitslnlder der kongemtalen Vitien jenserts des Saughingsalters sind
schon emgehend studtert worden, 1m ersten Lebensjahr dagegen sind sie noch
weng erforscht Es 1st hier wichtig zu betonen, daB dio diagnostischen Begriffe,
die fur das spatere Lebensalter Gultigheit haben, nicht ohne weiteres fur das
Sauglingsalter angewandt werden konnen

Lan grofer Teil der k len Her bild fuhrt zu emer aus-
gesprochenen Herzyergroferung  Em groBes Herz findet sich nun beim Saugling
nicht nur ber vielen HerzmiBbildungen, sondern auch bet der sog 1diopathischen
Herzhypertrophie, was uns vor betrachthiche differentialhagnostische Schwieng-
keiten stellt In diesem Kaptel sollen h hhch jene L len Mi-
bildungen besprochen werden, die m der Saugl sode Besonderh auf-
weizen. Jene Formen, die i diagnostischer Hinsieht 1m ersten Lebensjahr gegen-
uber dem spateren Alter hemne Abweichungen zeigen, sollen hier nur der Voll-
standigkert halber angefuhrt werden Mit diesem Ziele haben wir alle kongenitalen
Angiokardiopathien der Universitatskinderklmk (Prof. G Fancom) und des
Kantonalen Sauglingsheimes (Prof H Willi) der Universitats-Frauenklimk
7unch durchgesehen Von den Inﬂ"esamt 7760 Fallen werden fast ausschlieBhch nur

Yesick

beruck: 1gt, deren } he Befunde durch dhe pathologisch-ana-

tomische Untersuchung bcstahgt wurden
Dre kongemtalcn Vitren, die regelmaﬂxg durch ein groBes Herz gekennzeichnet

aind und m dere diagnostische Schwiengkeiten
bicten, konnen fol, mafen zu gefaBt werden

1 Stenosen der Aorta, 5 Ebsteinsche Anomalie,

2. Transposition der groBen GefaGe, 6. MiBbildungen der Koronararterien,

3. Vorhofseptumdefekt, 7. Anomalien n der Exnmundang der

4 hoher Ventrikelseptumdefekt, grofien Herzvenen.



1. Die Stenosen der Aorta

Diese Grappe umfaft vielgestaltige, relatie haufige Anomalten, die nicht nur
in diagnostischer, rondern teis auch in therapentischer Hinaicht Bed:
erlangten. Abbott fand unter 1000 } len Angiokarchopatluen 122 Aorten-
stengsen. I Saughngsalter wird z. B die Aortenisthmusatenose {ISTA) emmmal
anf etna ID-155D Autopsien beobachtet {(Blackford, Biana) Kreutzer
honnte ber emer systematischen Blutdruckmessung b Kindern (8000 Falle)
4ISTAdagnostizeren {1 2000) Fine18TAwird m3--7° aller hongenitaien Vitien
festgestelit Auffallend 1wt, dal diese MiBiald: sorviegend ber Knaben aufinitt
{4 Knaben auf 1 Madchen ber Abbott, 5 auf 1 ber Reifenstern, £ auf 3 bay
Calodney)

Vom praktischen Standpunkt aus ist ewne B il der ISTA von besonderem
Interesse und surde schon 1003 von Bonnet durchzofuhren versucht Er unter-
sehted etne erwachsene und ewe miantite Form wober die erste durch eine hurze
Stenose und emen geschlossenen DB, die zweite durch eme lange Stenose mit
einem distal gelegenen offenen DB gekennzerchnet war Dieletatere scheen haufiger
von mtrahardialen Millusldungen heglestet zu sein Diese Unterscheidung ervies
sich eber als ungendigend, wdem mfanttle Formen auch im spateren Alter beobach-
tet wurden (Loeffier, Benkwitz, Reifenstein) Auch sind 1n der Literatur
mehrfach Falle von ISTA vem mfantden Typ mit hurzer Stenose erwshnt
{Calodney), was avch wir bestatigen honnten

Andere AA nahmen gl Krnterjum fur die Emterlung der ISTA day Auemafl
der Durchblut w den § notuichen Korpertelen an und «prachen von
! ten und nchthomp tert Formen (Blumenthal) Es werden
auch ,preductal” und .postduetal forms* unterschieden, je nachdem der DR
vor oder nack der Stenose emmundet Johnson und Me Rae haben auf Grund
der mut Hilfe des Herzkath g Finbkehe 1 die hamo.
dynamischen Verbaltnssse ewe neuere Emtemiung vorgeechlagen Es war breher
ungeklart gebheben, sarum nur emige der Kuder nut esmem DB distal der
Stenowe die Cyancse wie ervartet nur an den unteren Extremitaten aufuiesen
{Tausstg) Man fand in den Fallen, wo dicse klasuische Lohalisation der
Cyanose {ehlte, 1 substenotischen Aortensystem einen hoheren Blutdruck als
m B 4 , 80 dafl eme kehrte Shunt-Richtung yon der Aorta zur
A pulmonabs snzunchmen war Diese Annahme wird unterstutzt durch histo.
logische Veranderungen der Pulmonatarterie im Sinne emer Artenaheation
{Bdwards) Die Tateache, daB manchmal die Druchverhaltmse m den
pra- und poststenotischen Teilen der Aorta ungefahr die glexchen sind, kann
nur aus dem Vorl emes
werden

Auchdie Komt von intrak: Malhnid rut der ISTA
vom nfantilen Typ wird immer rehr bestntten Grof kommt ber der Besprechung
von 100 von shm openerten ISTA-Fallea auf diese Frage zuruck Er findet viel
mehr b den Fellen mut geschlossenem DB. &b gemal der alten Bezexchnung
der erwachsenen Formen, Mitral- und Aortenklappenseranderungen

wlanfes erklart
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Path End oder gene Noxen konnen zur Entstehung emer

Aortenstcnosc fuhrcn Das Auftreten von kongenitalen Aortenanomalien nach

ubeolen wahrend der Schwangerschaft (in 19, der Falle in der Statistik von
Gibson auf 1633 Falle) sowie bei Avitaminosen werst auf exogene Ursachen hin
Untersuchungen von Wilson und Warkany ber Ratten, die in A-Vitamin-
Mengelzustand gehalten wurden, zeigten hanfig Aortenanomalien, worunter aller-
dings keine Stenosen vorhanden waren, Das familiare Vorhommen LiBt auch Erh.
faktoren annehmen Taussig st der Memung, daB alle Formen von ISTA schon
im intrauterinen Leben entstehien Die foetalen Storungen fuhren zu hamodynami-
«chen Verhaltnissen, die fur die postnatale Prognose sehr wichtig sind. Mundet
der DB bex den sog, erwachsenen Formen 1m Bereich der stenotischen Stelle, was
fast tmmer der Fall 1t, dann stesgt der Druck im rechten Herzen an Die Folge
davon 1st em erhohter Abflull durch das FO vom rechten Vorhof zum lnken
Herzen Dhies fuhrt zu emner Uberlastung des prastenotischen Teiles der Aorta
was die ntrauterine Entstehung eines Kollateralkreislaufes begunstigt Ber
offenem DB bestehen diese Voraussetzungen zur Bildung eines Kollateralkrers-
lanfes meht Nach diesen Ausfubrungen ist es selbstverstandlich, daB die Falle mit
offenem DB, besonders wenn er unterhalb der Stenose einmundet, eine schlechtere
Prognose anfucisen In der Tat entsteht in =olchen Fallen im Verlauf von Wochen
oder manchmal Monaten eme fortschreitende Insuffizienz des rechten Herzens
Falls der DB sich sofort nach der Geburt schhieBt, muB der hnke Ventrikel
unvorbereitet eme vermehrte Arbett leisten, was zu semem Versagen fuhren kann
Damt honnen viele plotzliche Todesfalle, die nach eingen symptomfreicn Lebens.
tagen aunftreten, erhlart werden

Nicht alle AA sind mut dieser Theorie, die wir restlos unterstutzen, eimug Buchs
mmmt an, daB der Kollateralkreislauf erst nach der Geburt emntritt Er fuhrt das
systohsche Gerausch, dag ber den Formen von ISTA mit geschlossenem DB erst
nach emygen Monaten entsteht, auf die nachtragliche Bildung der Kollateralen
zuruck Nach unserer Meinung 1st dies kein Bewes fur die postnatale Entstehung
des Kollateralkreslaufes Das Gerausch entsteht, wie bei der Operation leicht zu
kontrollieren 1st, in erster Lime 1nfolge der Wirbelnldung im dilatierten post.
stenotischen Teil der Aorta Demgegenuber spiclen die Gerausche in den er-
weterten Gefaffen des Kollateralkresslaufes sicher eine untergeordnete Rolle
Auch Edwards erachtet diese Hypothese als unwahrschetnlich Er mmmt eher
an, die Aortenklappen seren an der Bildung des systolischen Gerausches beteilligt

Einteil Nach den Betrachtungen werden
wr hier die hied Formen der Aort unter k derer Beruck-
sichtigung der ergenen Beobachtungen besprechen. In Abl, 12 ist die schematische
Darstellung wiedergegeben Selbstverstandlich warden sowohl in der Literatur
wie von un¢ noch andere Varmanten und Kombinationen beobachtet, die vom
diagnostischen Standpunht aus aber in eme der angegel Gruppen emgereik
werden durfen, Nachdem wir unsere 43 Falle von Aortenstenosen beim Saughng,
wovon 3 von Grob durch die Operation bestatigt, alle ubrigen nutophsch nach.
gcpruft “urdcn, emer kntischen Analyse unterzogen hatten, sind wir zu der

der Aor gelangt”
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Abb 12 Formen ron
mit affinemn und gowhlossonem nn (K w B und € = Kollateratkresstauf).

Aortenstenose mit offener DI proximal des Srenow (Abb 12, G).
Aostenstenose mus offonom DB dustal dor Stenasa (Abb £2, H bus 3§)

u} isteroso dec dartonklappen oder des Conus aortas,

b} Stennse des Iathmus aortas,

©) Atrowe der Aostenklappen oder der Aosta ascondens,

d) Atrosio des Tsthmus odor des Arcus sostac,

o} Hy poplasia der Aotta,

£ Stenosn oder Atrean des Tsthmus aortsa mit Tranapoution det grofien Gefafe
2 Sortenstenose mit geschlossenem DB (Abb 12, Abn 1Y)

4 Fuaktionetla Aartenstenove

w
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Abb 13 Dieh & be Formen von
1 Stenose des Isthmus aortae mit offenem DB proximal der Stenose 2 Stenose des Isthmus
aortae mut offenom DB distal der Stenose 3 Atresie der Aorta ascendens 4 Stenase des
Tsthmus sortas mit Transposition der grofen GefaSo

1) Die Aortenstenose mit offenem DB proximal der Stenose

AU Diese seltene Form der Aortenstenose ist gekenn.
+ zerchnet durch eme Einengung in der Regel im Bereich des
Isthmus und durch einen weit offenen DB proximal der
a stenotischen Stelle Abbott fand bei 200 Aortenstenosen
nur 17 mit emem offenen DB proximal der stenotischen
) Stelle Johnson beschrieb unter 28 Aortenstenosen mit
offenem DB 5 solche Formen Kurzlich haben Soulié

sowie Edwards Je 2 Falle veroffenthicht.

Der Blutkreislanf, Das artenelle Blut flieBt vom linken
Vorhof in den linken Ventrikel, von dort in die Aorta und
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gelangt nun teils dareh den offenen DB wieder zurach m die A pulmonalbs,
teils darch die stenotssche Stefle i die Aorta thoracles Das venone Blut, das vom
rechten Vorhof in den rechten Ventnkel und i dic A pulmonals gelangt, trilt
dort auf das von der Aorta i die A pulmonahs zuruchfhefiende Blut Infolge
dieses Widerstandes Inldet sich zunachst eme Erverterung und spater emne
Hypertrophie des rechten Ventrikels. Dicce Millhaldung fubirt v enugstens theo-
retisck micht zu emner Cyanose {AbL. 13, 1) Gelegentheh wird dennoch cmne
mabige Cyanose der oberen Extremutaten gefunden, was einen toinesen Shunt
durch dens DB i nmpekehrter Riehtung, d h vonder A pulmonshs zur Aocta,
wermuten lalt Eme starke Ltechtehypertrophie kann diese Umbehr des Shunts
hegunatigen

Das Klinische Bild, Es besteht e evhohter Blutdrueh m den oberent und emn
<ehr mednger Druch 1n den unteren Estremitaten, dementsprechend st om
Pulsus durus an der A radwbs und ein Puhus molhizan der & femcmhs zu §puren,
nur gelegenthch findet sich em systol haraktensticches G b Das
fur den offenen DB path t lauernde Gerausch, auf welhes
Heim de Balsac besomlcrs an{merham macht, kommt selten vor Besm alteren
Kind kann als Folge der mangelhaften Durchblutung der unteren Estrenutaten
age Hypoplasie i Tirschemung treten Khmseh Lonnen alse dwese Formen nur
schwer von den Aoy mt geschl DB tueden werden

Das rontgenologische Bild. Das rechte Herz 13t dentheh verginBert Die A pul
meonahs springt vor und pulsiert stark Die LungengefaBe sind gestaut

Das EKG zergt neben der Linkshypertrophie eine zunehmende Rechtshyper-
trophie

D;e Angwkardiographse. Zur D. flung dieses Vittums wird am besten die

i} hse mat der retrograd Auu e homl. t. In Tab VI

sind dhe chsmkte’nst\schen Befunde schematiseh wiedergegeben (8 72) Im DAK

erkennt man e rechten Herzhohlen, die v te grofie & pul ks wnd

e LungengefaBie fm LAK erscheint das hmke Herz, die Aoz(a ins zur stenotischen

Stelle ind wieder die Lungengefalie, die versehwunden waren Die Aorta thoracies

und abdommahs dagegen 53t kaum mit Kontrastmittel gefullt Die retrograde

Aottogeaphie lafit die glerchzeitige Fullung des Arens acortae wnd der Pulmanal.
gefafe erhennen

Die Diffesentickbiagnose gegenuber den anderen Formen ven ISTA st n
Tab VI zwsammengefadt (8 72)
Dre Therapie besteht 1n der chicurgicchen Entfernung der stenotischen Stelle
und 1 der Ligatur des DB
Zusammesfossung. Die Dhagnose emer Aortenstenose mit offenem DB
proximal der Stenose kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden
Fehlende oder nur angedeutete Cyanose,
erhohter Blutdruck an den oberen, trefer Blutdrack an den unteren Extrenu-
tuten
nur gelegenthich aystobsches, selten kontinmerhehes Gernusch,

3 Ross: Herzheankheten
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groBes Herz mit vorspril d 1 der A, 3 Lo g,

EKG: Ncben der Lm}.shypertrophxe zunehmcndc Rechtshypertrophxe,

retrograde Aortographie: Gleichzeitige D: tlung des Arcus aortae und der
L fafle und nur d Aorta th i

2) Die Aortenstenose mit offenem DB distal der Stenose

Bei allen diesen Formen finden stch ahnliche hamodynamische Verhaltmsse,
e wir s1e i Abb 13, 2, 3 und 4, dargestellt haben. Es wurde belmnptet daB
diese Anomalien besonders haufig mit intrakardialen MiBbild t
sind, was neuere Beobachtungen widerlegen. Calodney findet in 739 seiner
Aortenstenosen mit offenem DB, Blackford in 739, und Benkwitz sogar 1n
939, keme weiteren HerzmBbildungen, Bei unseren 35 Fallen mit Aortenstenosen
und offenem DB distal der Stenose waren 10 ohne zusatzliche Herzanomaken

@) Stenose der Aortenklappen und des Conus aortae
mit offenem DB distal der Stenose

Wir betrachten diese beiden Anomahen gememsam,
da sie, abgeseh von den B
ahnlich sind. Bei der Aortenklappenstenose handelt es
sich um emne ungenugende Trennung der Semilunar-
klappen, indem nur eme kleine Offmung in der Mitte
derselben bestehen bleibt. Die Aortenconusstenose ist
entsprechend der Stenose des Conus pulmonalis charak-
tensiert durch eme lange muskulare Einengung proximal
der Aortenklappen Manchmal treten solche Anomalien
isohiert auf, manchmal sind sie mit anderen HerzmiB-
bildungen kombimert, Eine fast regelmaBige Beglent-
anomalie besteht in emmer Hypoplasie der Aorta ascendens und des Arcus aortae
bis zur Emnmundung des offenen DB Die Kombmation der Aortenhlappen-
stenose oder der Conusstenose mit Hypoplasie der Aorta ascendens und offenem
DB kann als ein Syndrom sui generss betrachtet werden.

Genetisch 1aBt sich diese Anomalie am besten durch emne embryonale Storung
ber der Smltung des Bulbus cordis erklaren Man spricht von einem ,arrest of
atrophy® des Bulbus cordis (Keith). Im spateren chensalter konnen evtl. auch
andere Atiologen 1 Betracht & wiez B &p Aliche {(Mason}
oder unspezifisch-entziindliche Veranderungen, die sich auf eine MiBbitldung auf-
pfropfen (Greenberg). Ebenfalls nur fur das spatere Alter konnen dic Ruck-
schliisse von Kiloh gelten, der beim Studium von 15 solcher Anomalien im Alter
bis zu 50 Jahren zur Annahme gel daB eme unspezifisch-entziindliche Affek-
tion vorliege. Die Untersuchungen von Dormanng sowie von Walsh beweisen
aber, daB es sich ber den fruhzeitig diagnostizierten Formen um eine Mibildung
und nicht um eine Endocarditis foetalis handelt, was sicherlich fur das Sauglings-

alter zutrifft
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Die Kombination der Aortenconusstenose mit einem offenen DB ist eine groBe
Seltenhett. Reme Conus- oder Aortenklappenstenosen sind dagegen haufiger
anzutreffen (S 60).

Der Blutkreislauf. Nur e Teil des Blutes, das vom rechten Herzen kommt,
flicBt in das Lungensystem. Der groBte Teil gelangt durch den weit offenentDB
in die Aorta thoracica, Dies erklart, weshalb
infolge der relativ geringen Blutmenge im CS sg
linken Vorhof und Ventrikel der hnke Ven-
trikel sehr haufig, die Aorta ascendens regel.
maBig hypoplastisch sind. Die primare Ur-
sache des ganzen Syndroms liegt mn der
Aortenstenose, Die Hypoplasie der Aorta
und der offene DB sind die Folge davon.
Die Druchverhaltmsse i der Aorta und in
der A pulmonahs verschieben sich nach der
Geburt infolge der stenotischen Stelle zu-
gunsten der A pulmonals, was den Ver.
schluB des DB verhindert. Die Anomalie ist
in Abb 14 schematisch dargestelit. In die-
sem Falle war die Stenose auch mit emem
offenen FO kombintert, Kombinationen mt
anderen Herzanomalien oder Organmf.
bildungen, dio als solche fur die kongeni.
tale (encse der Aortenstenose sprechen,
haben wir auch 1 unseren autoptisch kon. Abb 14 Fall 2. § F of, 10 Tage
trolliesten Beobachtungen festgestellt. Hop J.Nr 4219/51.

btenose des Conus aortae mit Hypo-

Das klinische Bild. Es gibt Falle, die plasie der Aorta ascendens und des
wahrend der ersten Wochen oder Monate ;,\g’“;c:":l“: ‘;:9“;535”11" DB, offenes
keme pathologischen Symptome aufwei- .- 5 ;.;;;n:m:s ellung des ana-
sen Im allgememen fehlt eine deuthche
Cyanose Es kann aber, wie z. B in Fall 2, eine deutliche generaliierte Cyanose
bestehen, 80 daB wir annehmen mussen, daB die groBen GefaBe, die aus dem Arcus
aortac entspringen, aunch retrograd vom DB gefullt werden. Das vorhandene
systolsche Gerausch ist typrscherwesse im IL und IIT IKR uber der Aorta am
starksten zu horen. Der IL Aortenton 15t leise Ist das Syndrom mit einem Ven.
trikel- oder Vothofseptumdefekt kombiniert, wie in Fall 1 und 2, so stellt man ein
scharfes Prefistrahlgerausch mit Punctum maximum iiber dem Erbschen Punkt
fest Einlangdauerndes Gerausch als Hinweis auf den offenen DB 1st im Saughngs.
alter kaum zu erwarten. Blutdruck an den oberen Extremitaten tief.

Das logi: Bild zeigt emne ally deuthche HerzvergroBerung mut
vorspringender pulsi A.pul he. Die L fale sind gestaut. Besteht
ein Vorhofseptumdefekt (Abb 15), dann 1st der linke Ventrikel sehr klein, neben
emer ausschlieBlichen starken VergroBerung des rechten Herzens,
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PR:4,8%

Abb 15 Fall 2 starhe H mit
¥ und L

Das EKG. Bei unkomplizierten Formen von Aortenklappenstenose mit offenem
DB 1st das EKG uncharakteristisch, obwohl gelegenthieh die Zerchen der rechts-
seitigen Uberlastung zu erhennen sind Kommt ein Vorhofseptumdefekt hinzu,
15t e Uberlastung und spatere Hypertrophie des rechten Herzens regelmaliig
und deuthch zu erkennen

it g eyl Tt ﬁ oo B
e S ;
b T AR RdetiAil
i e b7 af
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Abb 16 Fall 2. IKG bey Stenose des Conus nortao mit offeniem DI
und offt nem FO RegelmaBiger Smusrhythmus Frequenz 186/Mm
PQ 0,147, QRS 0,06, QT 0,23" (normal), I hoch n I und II,
verstrichen 10 IIT, T rsoclehtnisch in I — DKG Diagnoss Rechts
typ Erweterung der Vorhale Rechtshypertrophio,

Die Angiokardiographie. Nach dem DAK, be: dem die Aorta thoracica und
abdominalis wegen dem offenen DB ohne den Arecus aortac zur Darstellung
gelangen, zeigt das LAK eine schr langsame Entleerung der linken Herzhohlen,
was fur ein Hinderns an der Abgangsstelle der Aorta charakteristisch ist,
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Die Di ialdiag: Die Aortenklap und die ISTA mit nffencm
DB distal der Btenose smd kaum inander at Die mm )
aus technischen Griinden schwer ausfuhrbare retrograde Aortographie kann im

letzteren Falle die stenotische Stelle zur Darstellung bringen,

Die Therapie ist noch im Versuchsstadium

Zusammenfassung. Die Diagnose emner Stenose der Aortenklappen und
des Conus aortae mit offenem DB distal der Stenose kann avf Grund
folgender Befunde gestellt werden-

Cyanose, ofters fehlend, seltener generalisiert,

Blutdrack an den oberen Extremitaten tief;

systolisches Gerausch uber der Aortn 11 Aonenmn lche

grolies Herz mit vorspr A pul , L ;

EKG uncharakteristisch oder Pechtstyp

Angiokardiographie Sofortige Fullung der A pulmonalis, der Aorta thora-

aca und abdominahs bei fehlendem Arens sortae, langsame Entlecrung
des Iinken Ventrikely

Ligene Boobachtungen

Fall 1. G T’ &, 415 Monate. Kep J.Ar 9901142

Normal bus 9 Wochen, dann P , wobei etn Herzfehl wuede Ei
s Spital zuee Abklirung Lewcht hvides Mundddy k h n der H 1, Lautes
aystolisches Gergusch mit Punctur max. uher der dpitze Hepatomegalie Durchleuchtung
Stark vergroBertes Herz mit Lungcnsfuuung Autopaie Nr 1002 Starke Hypertroghie hewder
Ventrikel, A 1 . nur 2 vorhanden Stark erweiterte
A , offener DB, Ve D t

Diagnose Aortenklappenstenose met offenem D3 unit Ventrikelseptumdefikt

Fall 2. S.F 7, 10Tage hep / Nr 221251,

Seit Geburt eyanotisch beim Trinken und leichte Dysprioe Pre@strahlgcrausch uber dem
gunzen Herzen Tachyhardie EKG: Rechtstyp Kein Mjokardschaden, Rontgenbikl- Statke
‘ergroﬂerung dl’l Hcrzenq, hescmlors nsch llnkq PQ 1, 57. Autopﬂue \r “3a Auﬂsﬂcnd groﬂes

Diagnose- Stenose des Conus aortae mit offenem DB, offencs FO, Iypoplasie der Aocta
sacendens und des Arcus aortas

Fall 3. M © ¢, 8Monate Kap. ! Nr 6255/51.

“Morbus haomely tieus neonatoram bei Rh Inkompatibilitit Keme Cyanoso Lautes, langes
systolisches Geréusch uber dem ganzen Herzen Wiihrend der eraten Monate Entstehung ewer
Leberzirthose Réntgenbild + Stark Herz mit dbrundung un ¢ der
Spitze nach oben als Ausdruck der Rechtahypertrophie Ovalire Form 7Q 2,31, Autopse
Nt 1406+ Steriosn des Conus sorticus, Hy der Herzh Dulatation

der
der Vorhdfe Aorta ascendous dilatiert, offoner DB Labergnngmnﬂbnldunwn. Ageresie der
linken Niere

Diagnose Stenoso des Conus sortae mit offeners DI bei Bh Inkompatibilitat und gul-
tiplen Mifbsldungen
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b) Stenose des Isthmus aortae mit offenem DB distal der Stenose

Wahrend die ISTA mit geschlossenem DB nur zu einer
vorubergehenden VergroBerung des Herzens fubrt, 1st
die Form mit offenem DB distal der Stenose stets durch
e groBes Herz gekennzeichnet. Dic schlechte Pro-
gnose ist berexts begrundet worden. Das Erkennen dieser
Formen sofort nach der Geburt ist dio Voraussetzung
fur die leb tende operative Behandl

Die ISTA mut distal offenem DB st eine relativ seltenc
Anomalie, Von 200 von Abbott beschriebenen ISTA
zeigten nur 9 eine solche Kombination Bramwell hat
unter 26 ISTA dicse Anomalie nur einmal beobachtet
Nur vereinzelte Falle sind noch spater 1m Schrifttum
beschrieben worden (Haxton, Edwards, Souli¢). Gasul und Fell haben
neulich 7 weiterc Falle mitgeteilt. Wir hatten Gelegenheit, 11 Falle von ISTA mit
offenem DB distal der Stenose zu schen, wober 3 einen kurzen Engpal aufwiesen.
Die Dilatation und hauptsachlich die Hypertrophie des rechten Ventrikels waren
vorhanden Die Wanddicke des rechten Ventrikels schwankte zwischen 3 und
9mm (normal etwa 3—4 mm), dicjeruge des linken Ventrikels zsischen 6 und
11 mm, der Durchmesser des DB zwischen 3 und 12 mm. Die Aorta ascendens
wird oft erweitert gefunden (bet Fall 8 und 14 war sie besonders stark dilatiert)
Manchmal 1st sic aber normal und nur schr selten, wie 1n Fall 7, hypoplastisch.
Die Aorta descendens 1st fast immer stark erweitert.

Der Blutkreislauf. Das arterielle Blut flieBt vom linken Vorhof in den linken
Ventrikel, von dort in die Aorta bis zur stenotischen Stelle und versorgt somt alle
Abschnitte, die mit dem Arcus aortae in Verbindung stehen Nur wenig Blut kann
dureh die stenotische Stelle in die Aorta thoracica und abdominalis gelangen und
wird mit dem venosen Blut gemischt, das vom DB dirckt 1n die Aorta thoracica
stromt Das venose Blut fliet vom rechten Vorhof in den rechten Ventrikel und
in die A pulmonals, um sich dort teils in die Lungen, teils durch den DB 1n die
Aorta zu ergieBen Manchmal kann sich zwischen den pra- und poststenotischen
Korperteilen emn Kollateralkreislauf ausbilden, was eine sog. hombimerte Form
ergibt Auch konnen gleichzeitige intrakardile MiSbildungen gewisse hamo-
dynamische Veranderungen schaffen, die das Leben des Kindes wahrend etlicher
Monate, in seltenen Fallen sogar wahrend Jahren, ermoglichen.

Das Klinische Bild bietet oft grofie diagnostische Schwierigkeiten Taussig
erachtet die charakteristische Verteilung der Cyanose, namlich ausschlieBlich an
den unteren Extremitaten, als eines der wichtigsten Symptome zur Stellung der
Fruhdiagnose Diese Lokahsation der Cyanose kommt besonders in Hangelage
zum Vorschein, Soulié, Swan erwahnen Falle, bei denen Klinisch auf Grund der
charakteristischen Verteilung der Cyano:e die Dragnose gestellt werden konnte
Haufiger aber wird emne g lisierte Cyanose beobachtet, was nicht vollig
erhlarbar ist Es wird behauptet, daB die generalisierte Cyanoso besonders bei
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jenen Kindern aufintt, die noch eme mirahardiale MiBhifdung aufweisen. In
unseren Fallen fanden wir eine zusgeptagte generalisierte Cysnosa bei 2 Kindern
(Fall 10 und 13}, he keme zusatzehche Herzmillbildung zeigten. Nur im Palle 5
und 14 konnte die Cyanose durch emen Ventnkelseptumdefelt erklart werden, wo
venases Blut direkt vom rechten Ventrikel m die Aorts fieBen konnte Bei der
glaichen Konstellation {Fall 4) sahen wir die
Cyanose erst nach emigen Tagen ungd nur baim
Trinken auftreten. Es mussen also noch andere
bamodynamsche Verhaltnlese mithelfen, daB
wuch eme Cyanose der oberen Extremitaten zu
stande kommt, Wahrschemlich spielt em funk.
tionell offencs FO eme nicht zu unterschatzende
Rolle Intrakardisle Anomalien haben wiv
hier mcht haufiger gefonden als bes «den
ISTA mut geschlossenem DE. 5 unserer Falle
waren fresr vor anderen Anomalen, 4 zeigten
emen Ventrikelseptumdefekt, einmal fanden wir
Rlappenanomalien und emmal war eine Fibroe.
lastosis endocardica 2u erkennen, die neuestens
benfalls zu den 4 huet ward

Viel wensger charaktenstisch als bei den Formen
mut geschlossenem DB sind die Blutdeuckverhalt. .
nisse Da ez im Ssughngsalter schwieng ist, den
Biutdruek genau zo bestimmen, verfugen wir
nur uber wemige Resultate, die an den oberer  awy 17 Fano LE. o, 6 Foshen
Extremtaten normale oder nur leicht echohte  Hep J Nr. 91185142
Werte exgaber Die Femoralispulse naren ment  ISTA mat offenem DB distal der
deuthch fubibar, Im Falle von Bramwell wurde  Stenose, starke Hypertrophue des
an den oberen Exérenutaten e hoher Blat. Teehtes Ventnkels
druck gemessen

Mast findet sich em uvacharak 3uc hisches G h, das nicht aul
das Bestehen eines offenen DB nunwest (2 Falle von Bdwards) Em Gerausch
kann auch ganshch fehlen, was zu differentimldiagnostischen Behwiengkeiten

den sog i t Herzhypertrophien fulst. Ewm Gerausch,

das dorsal laster war und so e Diagnose unterstutzte, fanden wir nur
ber Fali 0

Das rontgenologische Bild isthauptsachhich durch die starke RechtsvergroBerung
des Herzens und die erweiterte A pulmonabs gehennzerchnet. Das rechte Herz
steht unter der doppelien Belastung des Idewnen und groBen Kreislaufes, wahrend
der inke Teal vy in geningem MaBe den Widerstand der ISTA zu uberwinden und
praktiseh blofi die oberen Texle des Korpers zu versorgen hat.

Das EKG. Ber der ISTA mut offenem DB hat man einen mehr oder weniger

auwspesprochenen Rechistyp rut Zeichen der Hypertrophie und Vberlastung des
rechten Herzens
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Abl 18 Faltl4 C T Q, 3 Monate Kap J. Nr 319350
8) GroBos Herz bet ISTA mut offenem DB,
offinem FO und V8-Defekt
b) DAK mut Darstellung derrechten Herzhatamer
und der stark erweiterten A, pulmonalis



Dic  Angiokardiographie
1aBt charakteristischerweise
e DAK mit der stark er-
weiterten A pulmonahs er-
kennen (Abb 18) Schon
bevor das linke Herz und
der Arcus aortae dargestellt
werden, hann bereits die
Aorta abdominalis sichtbar
sein Dies laBt eine direkte
Verbindung zwischen A pul-
monalis und Aorta thoracica
annehmen. Im LAK kommt
der Arcus sortae deuthch
zum Yorschein, wahrend die
Aorta  abdominaliy  nicht
mehr dargestellt wird

Dre beohachteten 11 Falle
von I8TA mit offenem DB
distal der Stenose haben
wir m Tab T zusammen-
gestellt.

DieDifferentialdiagnose ist
1 Tab, VI(§ 72)zusammen-
gefalt

Dre Therapie besteht in
der fruhzeitigen Entfernung
der stenotischen Stelle und
Ligatur des DB

IR SR IN AR ST

Abb.19 Fall14 GroBes Herz bet ISTA mt offenera DB
dustal der Stenose Starke Erweiterung der A pulmonals.

Zusammenfassung. Die Diagnose emer Stenose des Isthmus aortae mit
offenem DB distal der Stenose kann auf Grund folgender Befunde gostellt

werden

Cyanose der unteren Extremitaten,

keiste Puls- oder Blutdruckunterschiede an den oberen und unteren Extremy.

taten,
G h uncharak

tolisch.

ventral,

groBes Herz mit vorspri

, e dorsal lauter als

der A pul

EKG. Rechtstyp, Rechtshypertrophie, Rechtsitherlastung,
Angokardiographie: Sofortige Fullung un DAK der erwerterten A. pul.
monahs und der Aorta thoracica und abdominalis bei fehlendem

Arcus aortae.
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c) Atresie der Aortenklappen oder der Aorta ascendens mit offenem DB

Diese Gruppe bildet ein charakteristisches Syndrom, A
worauf Taussig und Fricdman aufmerksam gemacht I
haben. Anatomisch ist die Affektion gekennzeichnet durch

eine hurze oder lange Atresie der Aorta ascendens, eme
Hypoplasie des linken Vorhofes und Ventrikels sowie des

Arcus aoriae, weiter durch emne Erwesterung und Hyper- )
trophie des rechten Vorhofes und Ventrikels, eine stark
Qilatierte A pulmonalis, einen offenen DB und emn offenes

FO oder Ventrikelsepturn.

Bis jetzt sind 38 solcher Falle bekannt. In Abb. 20 1t
ener unserer Falle (Fall 23) schematisch dargestellt. Die
primare Atresie der Aorta hat hier dre Hypoplasic des hinhen Herzens und die
Erweiterung und Hypertrophie des rechten Herzens zur Folge

Monckeberg hat auf eme Variante hingewiesen, bei der irrtiimlicherw eise ein
Ventriculus is ang wurde Genaue histol he Unt 1
haben nachtraglich ergeben, dal der
Iinke Ventrikel zwar vorhanden, aber The cs
so stark hypoplastisch war, daB er ber \/—/
der makroskopischen Untersuchung
nicht erkannt wurde Unser Fall 21
{Abb 21) kann in diese Gruppe ein.
geretht werden. Zusatzhiche MiBbil-
dungen der Mitralklappe (Fall 23} sind
in der Lateratur auch erwahnt.

Ber diesen Formen wurde neben
einer angeborenen MuBhildung eine
entzundhiche Noxe m der fruhen Em-
bryonalentwicklung in Ervagung ge-
zogen Auf Grund der histologischen
Untersuchungen, ber denen Infiltrate
1m Myokard beobachtet wurden, ver-
muten Farber und Hubbard eine

infektiose Atiologie im Smne einer 1:Atresie der Aorta
Endokarditis 1m Fruhembryonalsta. ~Abb. 20. Fall23 G.M ¢, 3 Monate
dium Dic emngehenden Studien von Hop. J.Nr. 9678149

Gross sprechen aber gegen diero Atresie der Aorta mit offencm DI, Hypoplasio
Hypotheso Tnwioveit evogene Noxen L8, 23 Sr 20t TR e e o
wie Rubeolen oder Avitaminosen der

Mutter emnc Storung der mitialen Phase der Organgenese verursachen konnen,
kann noch micht mt Stcherheit gesagt werden, wenn auch bei der Entstehung
von Aor hen jhr Emnflu wird

Der Blutkreislauf. Das arterielle Blut flieBt, wenn die oft vorhandene Mitral-
stenose kein Hindernis bildet, vom hnken Vorhof in den linken Ventrikel Die
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Behinderung des Blutes, in dic Aorta weiterzustromen, fuhtt zu einer allmahlichen
Herabsctzung der Funktion des linken Ventrkels und infolgedessen zu seiner
Hypoplasic Das Blut flieBt deswegen durch das offenc FO vom linken in den
rechten Vorhof, der stark dilatiert und hypertrophisch wird. Ist die Offnung
zwischen den beiden Vorhofen zu klein, so erneitert sich der hnke Vorhof, wic wir
cs es ber Fall 23 beobachteten (Abb, 22)
Tbe SS Das Mischblut des rechten Vorhofes
\/L/ flieBt sodann weiter ta den rochten Ven.
trikel und von dort in die A, pulmonahs
Auf der Hohe der Abzweigung geht emn
Ted 1 das Pulmonalsystem und der
andere durch den breit offenen DB m
das Aortensystem, von dort stromt die
grofite Menge n die Aorta thoracica,
ein hlejner Tenl fieBt durch den hypo
plastischen Arcus aortae zuruck m die
Aorta ascendens, m the Koronararterien
und mn die aus der Aorta entspringenden
Gefalle (Raberts) Lwe genugend breite
Verlnndung zwischen den beiden Vor
kofen 1st also e Bedinging fur die
Lehensfahigheit,

Der Verschlul des DB oder des FO
verursacht 1 den ersten Lebenstagen
oder Wochen plotzliche lebensbedroh-
ibb 21 Fall2l H.B @, 2Tage lche Zustande

Hop I Nr 3663145 Tun der Lateratur wird nte etn Fall mut
h:lxemnh#c;x; DaxrsitU:“gA ewner ‘\0:9"‘; Atresie der Aortenklappen erwahnt, der
:l:‘:;ﬁ,:u’::tTu’llr‘fl‘::g:rc:; B‘:-r:'::sc‘c:n‘?: 4 Manate lebte .Un\cr Fall 23 ist mut
culus communts, offencs FO, offener DB 3 Monaten ad exitum gehommen.
Wabrsehewlich handelt s sich um eme
starke Hypoplanie des linken Ventnihels

Das Klinische Bild 1st tn den ersten
Wochen durch Trinkfaulbeit, mehr oder
wemger starke Cyanose wnd Dy spnoe gehennzeichnet. Die Cyanose ist, wie ber 2
von unseren 9 Fallen, mewstens schon ber der Geburt und am ganzen Korper
vorhanden. Etn Gerausch fehlt in der Regel {Isaacson) Wir konnten nur beim
Fall 23 emn lautes systolisches, schabendes Gerausch horen

Wir mochten noch ausdrucklich auf die ausgepragte Akzentuierung des I1. PT
ohne Verdoppelung hinwersen, was uns vermuten ladt, dafl nur ein emziges Gefal
aus dem Herzen entspringt und uns so die Diagnose nahelegt

Das rontgenologische Bild zeigt m der Regel em stark vergrofertes Herz mit
vorspringender pulsierender A pulmonahs Der rechte Vorhof 1st an der Ersete.
rung des Herzens hesondera stark beteiligt Ist, wicinunserm Fall23 (Abb 22), auch
der hinke Vorhof mfolge einer zu engen Verbindung der beiden Vorhofe erwertert,
weist die charakterishsche Konkavitat im S Wnld des Gesopl die
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b)

ALY 22 Fall 23.

o) (Schematische Darstellung in Abb 20)
GroBes Herz mit vorspringender & pulmonalis,
Erveiterung des rechten Vorhofes

b) Sertenbild mit Emdellung des Oesophagus als
Ausdruck der Erwetterung des hoken Vorhofes
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hauptsachlich im 1. Schragdurchmesser sichtbar wird, auf diese konkomittierende
Anomalie hin.

Das EKG zeigt einen ausgesprochenen Rechtstyp mit Zeichen emer starken
Belastung des rechten Herzens, Erweiterung des rechten Vorhofes (P pulmonale),
manchmal mt Beteiligung des linken Vorhofes (P mitrale) (Fille 22 und 23). Die

Abb 23, Fall 21. Starke VergroBerung des Herzens mit beson-
derer Botehgung des rechten Vorhofes und der rechten Kammer

ber A mut Ve und offenern DB
(schematische Darstellung in Abb 21},

Arteriae coronariae werden nur durch das zuruckflieBende Mischblut versorgt, was
zu schweren Myokardschaden fuhren kann, wie wir ste in unserem Fall 23 beobach.
teten Die Folgen der Anoxamie sind in diesen Fallen die Todesursache.

Die Angiokardiographie zeigt e deutliches DAK mit der erwesterten A pul-
monalis und ewmner unmuttelbar d. ffolgenden Kontrastd i der Aorta
abdominalis, Das LAK und der Arcus aortae werden nie sichtbar,

Die Differentialdiagnose ist auBerordentlich schwierig, besonders die Abgrenzung
vom Truncus arteriosus communis. Das Bestehen einer groBen pulsierenden
A. pulmonalis spricht fur die Aortenatresie mit offenem DB. Die Kombination
mit anderen MiBbildungen erschwert die genane Diagnose und 1afit viele hon.
genitale Angiokardiopathien in Frage

Die Therapie besteht in der Schaffung eines breiten Vorhofseptumdefektes

Zusammenfassung. Die Diagnoso einer Atresie der Aortenklappen odor
der Aorta ascendens mit offcnem DB kann auf Grund folgender Befunde

gestellt werden
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Cyanose Mehr oder wenger stark ausgepragt, generahsiert,

normale Blutdruchverhaltrsse;

Gerausch fehlend; ausgepragie Akzentuierung des I PT ohno Verdoppelung;

grofies Herx mit gehobener abgerundeter Spitze, vorspringende pulsierends
A, pulmonatis,

EXKG htstyp mt Reck phie und Zeichen einer Uberlastung;
Angmkardxogmphxe Sofortige Fullung i DAh dex erwexterten A.pulmenalis
und der Aorta th und bes fehlendem Arcus aortae,

Eigene Beobachtungen

Wir hatten Gelegenheit, § Falle mt Aplasie der Aorta ascendens oder der
Abgangsstelle der Aorta mt emnem offenen DB zu beobachten, Einige daven sind
sofort nach der Geburt gestorben und werden hier nur kurz erwabnt.

Fall15. ¥ W o, $Tag SHJ Nr. 123131
Mtark cyanotisch. IT PT stark akzentuert, kein Gerausch Rontgenbid Stark vergroSertes
ﬂerz PQ18 Autopse Nr. 408
er Aort Aorten- und M
wexy offrner DB, oﬂ'enn FO wergrﬁﬂcﬂes Herz, fawt sosschlieBhoh vom tevhttn Ventnkel
gebuldet
Fall 16, R W o, 2 Teg SH J.Nr 352042

Stark cjanotisches, schwer krankes Kind Herztone resn Durchleuchtusg Stark ver.
sroflertes Herz Aatopsie Ne 1350,

Diagnaona Stark vecgrollertes Herz, besonders rechts, Aplamo der Aorta esendens, ver-
wachsens Mitralkleppen, weit offener DB und weib offenes FO. Fibroelastoms endocardion
Fali}7. D H Q, YTag SH J.Nr. 345142

Stark cysnotsch seit Geburt, Dyapnoe, Herztone rems Durchleuchiung Machtig ver-
groBertes, kugeliges Herz Autopue Nr 1334,

Diagnose Groles Herz, Aplama der Aorta, Ventrualus commumie, weit offener IUB,
geschiovenes FO
Fall18. T A o, 3 Tage S 7 Nr 84H3

Gyanoso am 2 Tag beun Trnken, dann Dyspnoe Herstonw Iaut, kew Gerausch Itdntgen
bidd Schr grofies, kugeligea Herx PQ 1,82 Autopsse Nr 140

Diagnose Selr grolles Herr, Spitze vam rechten Ventakel gebﬂdet. Amenmppen.
atreme Wew offener DB Hypoplaste der Aorta
et offenes PO,

Fall19. P U 9,2 Tag SHJ Nr. 12/45

Cyanose Heratone reim Tiontgenbald Stark vergrofiertes Hera m toto. PQ 1,53 Autapme
Nr 607

Diagnose Atrevie des Conus sostee Hypoplese der Aorte ascendens, wert offener DB,
Ventrikelseptumdetsht, Hypoplasia das haken Ventrdiels,
Pall 20, N G ¢, 3Tage SHJ Ne 33046 (Abb 105b)

l.mchta Cyanose tm Qescht und en den Randen, Herztone ren Plotzhiche Verschhim.
raerang des Starko Ve des Herzena 1a tote PQ 1,27,
Autopaie Nr 1340

Disgnave Atreme dor AorteniJappen, wew offenes £, nesige Hypemophm des vechten
Herzens, west offcnier DB; hinke K sus der A




48 Das ,,groBe Herz" mnfolge } im

Fall 21. H B Q, 2 Tage. Ksp J Nr 866445 (Abb 21 und 23)

Cyanotisch seit Geburt Wird monbund emngewtesen, Odeme an Handen und Fufen
Stark s ergrofertes Herz, kewne Gerdusche Rontgenbild Stark vergroSertes Herz, Spitze stark
ebgerundet, nach oben verschoben, starke Dilatation des reehten Vorhofes PQ 1,42 LKG
meht ausgefurt Auatopsie Nr 1548 Atresme der Aorte, Hypoplasie der Aorta ascendens,
stark erwesterto A pulmonalis, offener DB, 1n den Areus aortae einmundend Fehlen des
Ventrkelaeptums, Cor trloculare biatriatum mit starker Dilatation der beiden Vorbofe.
Atresie der Aorta, an den Klappen lohahsiert Aorta ascendens ganz dunn, haum zu sondieren
(Durch 11, mm) K 1en normal gelegert

Diagnose Atresio der Aortenklappen, Hy poplasie der Aorta ascendens, Vorhofseptum
defekt, wost offener DB Cor triloculare biatriatum

Fall 22, B T «f, 8 Toge SH / Nr 228140

Leichto Cyanose in den ersten Tagen, dann plotzliche Verschlimmerung mit Dyspnoc
Galopprhythmus Kein Gerduseh EKG
Stark v crgroflertes Hers i toto PQ 1,35 Autopsie Nr 1071,

Diagnose VergroBertes Herz Atresis der Aorta an der Abgangsatelle mit Hypoplasie der
Aorta ascondens, Hypoplasie des Imhen Ventrihols, MiBbildung der Mitralklappen Grofer

Ventrikelsep Venae des munden in den rechten Vorhof, wait offener DB

Fall23. G M Q.3 Monate Ksp 7 Mr 9678/49 (Abb 20 und 22)
Seit Gelurt leicht ¢y anotisch besra Trinken Mst 5 Wochen plotehiche Zunahme der Cs anose.

Xrampfe, Dyspnoo, Tachykardie Starl Herz Kurzes
schabendes Gerausch uber dem ganzen Herzen II PT stark aksentuert KG Rechistyp,
, Zetehen von 2L Deutliche V

des Herzens, besonders links Im Seitenbild zeigt das Qesophagogramm emne Konkavitat
nach hinten, als Ausdruck der Erwerterung des inken Vorhofes PQ 1,84 Lxitusmit 3Monaten
Autopse Nr 1342 stark v Herz wegen exzentnischer Hypertrophio des rechten
Ventrikels und Vorhofs \Lit g , himher Ventrikel
Atresso der Aortn aseendens, erweiterto & palmonalts, weit offener DB, direkt 1n den Areus
aortae mundend

Diagnose Atresie der Aorta ascendens, offener DB, offenes FO

d) Atresie des Isthmus aertae oder des Arcus aortae mit offenem DB

\ /¢ Diese seltene Anomale zewgt eme vollstandige Atresie
{\ des Arcus aortae oder des Isthmus nach dem Abgang der
grofien GefaBe Die A pulmonahs ist durch einen weit offe-
" nen DB mt der Aorta descendens verbunden In der Regel
kombmnert sich die Mi8bildung der GefaBe mut mtrakardialen

Anomalien, die das Leben ermoghchen
Abbott konnte ber ihren Untersuchungen 5 solche Falle
diagnostizzeren Ein Kind wurde 515 Jahre alt Evans be-
nichtete uber 3 Falle, Stewart uber einen Fall Wir haben

4 solche Anomalien beobachtet

Das Llinische Bild. An den oberen Extremitaten fehlt die Cyanose oder ist nur
leicht angedeutet, falls das Vitiom mit einem offenen FO oder einem Ventrikel-
septumdefekt emhergeht Die unteren Teile des Korpers sind cyanotisch. Auch
kann die Cyanose wahrend der ersten Tage uberhaupt fehlen und erst mm ter-
minalen Stadum auftreten Meistens fehlt emn pathologischer Aushultations-
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befund; nur ber der Komlination mit einem Ventrikelweptumdefekt (wie in
Fall 26) tritt em systolisches Gerausch auf, Regelmalig ist eine VergroBerung
des Herzens, besonders eine Erweiterung und Hypertrophie der rechten Herz.
hohlen zu finden.

Das Rontgenbild 1aBt eme charaktenstische Herzkonfiguration erkennen, die
wir in allen unseren Fallen bestatigen konnten. Die VergroBerung des Herzens
zesgt sich hauptsachlich in der starken Vorwolbung des rechten Vorhofes mit
Abrundung und Verschicbung der Herzspitze cranialwarts Das Herz bel
dadurch die ovalare Form (Abb. 24).

Abb 24 Tallz4 ¥ C Q,8Tage SHJ. Nr 179/41
Typscho Herzonfiguration (oy alire Form) durch Erwerterung des
rechten Ventrikela und Vorhofes beiAtreste des Arcus aortae mut
offenern DB und FO

Bes allen unseren Fallen fanden wir sehr helle Lungenfelder mit kleinen Hilus-
gefaBen, was sich wahrscheinlich mit dem groBen, direkt von der A pulmonalis
abgchenden DB erklaren Ja0t, der den groSten Teil des Blutes aufnimmt.

Das EKG ist darch einen ausgepragten Rechtstyp, eine Rechtshypertrophie,
ein P pulmonale und haufig durch Zeichen von Myokardschadigung gekenn.
zeichnet, besonders ber den Formen, die von emner Hypoplasie der Aorta ascendens
und der Arternae coronarjae begleitet sind.

Die Angiokardiographie sollte theoretisch eine Fullung der Aorta abdominaks
unmittelbar nach dem DAK zeigen und anschlieBend das LAK mit dem Arcus
aortae, ohne daB die Aorta abdomnalis dargestellt wird, Die retrograde Aorto.
graphio zeigt die Fullung des Arcus nortae ohne Darstellung der Aorta thoracica

4 Rosst Herzkrankheiten
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und abdominalis. Wir verfugen aber uber keme eigenen Erfahrungen und konnten
n der Literatur kemne Angaben finden.

Dic Diflerentialdiagnose ist praktisch die glerche wie bei der ISTA mit offenem
DB distal der Stenose (Tab. VI. § 72). Mittels der Aortographie und Angio-
kardiographie sind diese beiden Formen zu unterscheiden.

Die Therapie. Theoretisch konnte e Anastomose der A subclavia simistra
mit der Aorta thoracica, kombiniert muit der Jagatur des DB, diese MaBlildung
bescitigen

Zusammenfassung. Die Diagnose emer Atreste des Isthmus aortae oder
des Areus aortae mit offenem DB kann auf Grund folgender Befunde gestellt
werden

Cyanose fehlend oder nur an den unteren

tremitaten vorhanden,

normale Blutdruckverhaltnisse,

Gerausche fehlen,

ovalares Herz, gehobene, abgerundete Spitze, helle Lungenfelder,

EKG Rechtstyp mt Rechishypertrophie und Zeichen der Uberlastung

Angokardiographie Sofortige Fullung 1m DAK der A. pulmonalis und der
Aorta thoraciea und abdominalis,

retrograde Aortographie. Darstellung des Arcus aortae ohne Aorta thoractca

FEigene Beobachtungen

Fall24, H C @, 8Tage SHJ Nr. I79/H1 (Abb 2%)

Nach der Geburt rosig, emigo Stunden spiter anfallsweise Cy anose, gleichzeitig zunehmende
Dyspnoe Herztone Jetse, kein Gerausch Kommt ad exstum unter dem Buldo emner zunehmen
den Cyanose ¥ bild  Stark verg: Herz, rechts, mit Abrundung und
Verschiebung der Sputze nach oben Lungen normal durchblutet. PQ 1,38 Autopsie Nr 883
Stark vergroBertes, kugehiges Herz, Rechter Ventrthel hochgradig, rechter Vorhof mifig
cilatiert, Iimker Vorhof deuthel hlemer als der reehte Mjyokarddicke des Ventrikels rechts
5mm, hoks 3mm A pulmonalts stark erweitert Aorta ascendens eher hypoplastisch Areus
nortae brs zum Abgung der A Tavia smistea voll ausg A subelavia Auf
der Hohe des Isthmus 1st die Aorta 1 ollig unterbrochen Brewt offener DB, verbindet A pul
monalis mit Aorta descendens

Diagnose Atresie des distalen Terles dles Areus aortae, weit offener DB, offencs FO

Fall23. & P o, 10 Tage SH J Nr 33047
Wihrend der ersten Tage normales Kolorit, dann etwas bla8 Am 9 Tag plotzliche Ver

» D3 <pnoe, abwechselnd blaurot und blaB Herztona mittcliaut,
rem Auffallend happender IT PT uber dom ganzen Herzen, gut fuhlbarer Radiahspals,
Puls der A. dorsahs pedis micht palpabel Herz muit

Greazen PQ 1,38 Autopue Nt 1393 Stark vergrofiertes Herz, rechter Vorhof mittelwort,
rechter Ventrihel ernertert und stark hypertrophisch, inker Vorhof mabag, finker Ventrikel
stark erweitert, Wanddiche rechts 6 mm, linhs 3 mm Leicht offenes FO, Klemer Ventrikel-
reptumdefekt Aorta schmaler ald A pulmonalis. Aus der Aorta entspungen alle grofien
QefaBe des Arcus, mit Ausnahme der A. subclavia simistra, die aus der Aorta ascendens ent.
springt. Arcus aortne fehlt vollstandig und steht gar nicht in Zusammenhang mut der Aorta
descendens

Diagnose- Fehlender distaler Teil des Arcus aortac, offener DB, offencs FO, Ventrikel-
reptomdefekt



Dio Stenosen der Aorta 51

Fall 26. R B ©, 12Tage, SH J.Nr 109/49
Leichte Cyanose sait dem L. Tag, dio sich beum Schreien etwas veistarkt, Atmung regel-

mifhg, Herztone rem, heino . Spiter st ein gy mat M
1m IIL IKR zu hdren, Dm kugelige Herz vergroBert sich zuschends Die Cyanose nimmt
stark zu FKG 7 Rechtstyp, T und Zeichen von My okardschaden

Rontgenbild+ nur mafige Herzy crgrofierung, PQ 2,38 Autopsie Nr. 604 Stark vergrofertes
Herz, Spitze vorm rechten Ventrihol gobildet Aorta entspringt aus dem Iinken Ventrikel und
gibt nur die groen GefaBe des Areus ab, A. pulmonalis gro, aus dem stark dilatierten rechten
Ventrikel entspringend Wett offener DB, in duekter Verbindung mit der Aorta thoracica
Klewer Ventrihelseptumdefcht Geachlossenes FO.

Diagnose: Atresie des distalen Teilea dea Arcus nortae, weit offener DB, hlemer Ventnlel-
septumdefekt
Fall 27, M R Q, 17Tag SHJ Nr SIH9.

Giau weiB sert der Geburt, mcht eyanotisch, Lewso Herztone, hemn Gerdusch und keme
Dysproe Durchleuchtung Lungenfelder schr hell. Autopsie Nr 301 Stark vergrofertes Herz.
Aorts entspringt aus dem lishen Ventrihel, gibt aber nur die groBen Gefale des Arcus ab und
wird atretisch unmttelbar nach dor A, subclavia siustra, Weit offerier DB, verbindet die
A pulmonahs mit der Aorta descendens.

Diagnoses: Atresie des distalen Teils des Arcus aortae, weit offener DB.

€) Iypoplasie der Aorta mit offenem DB

Die Hypoplaste der Aorta kann allein oder in Kombination N\
mit emer groBen A pulmonalis infolge ciner mangelhaften
Spaltung des Truncus arteriosus und des Bulbus cordis auf-
treten Hie wurde h hlich von der franzosischen Schule
eingehend studiert. Die Kombination mit der erweterten
A. pulmonalis ist unter dem Namen ,,syndrome de la grande
pulmonaire et petitc aorte in die Lateratur eingegangen
{Laubry, Routier, Heim de Balsac) Solche Formen
fuhren 1n der Regel nur zu emer mabigen VergroBerung des
Herzens und konnen durch die Angiokardiographie zur
Darstellung gebracht werden Die remen Formen sind selten (Delecourt,
Habay) Haufig 1st dic Hypoplasie der Aorta mit anderen mtrakardialen Herz-
miBbildungen kombinert, In erster Linie mit emer Verbmdung zwischen den
Vorhofen, auch mit Matralklappenanomalen und Hypoplasie des linken Ventrikels,
Die kombimerten Formen weisen dagegen regelmaBig eme deutliche Herzver-
grofierung auf. Die Hypoplasic kann die ganze Aorta oder nur emen Teil dersel.
ben, hauptsachlich die Aorta ascendens betreffen. Wir halten diese Anomalie 1m
Hinbhek auf die Kombination mit anderen Herzanomalien nicht fur eme erwor.
bene, 2 B rheumatische Affektion, sondern fur eine MiBbildung Verschiedene
Autoren haben auf die Tatsache hingewiesen, daB Aortenhypoplasien in Verbm.
dung mit endokrinen Entwichlungsstorungen i erster Linie mit Ovanalagene-
ste wie berm Turner-Syndrom auftreten honnen (Wilkins) Gerade die Kombi-
nation mit multiplen MiSbildungen, z. B mit Pterygmumsyndrom, zu dem das
Turner-Syndrom gehort, unterstutzt die Hypothese der kongemtalen Anomake
(Ross1 und Caflisch),

o

-
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Der Bluthreislanf, Das artericlle Blut flicBt vom hnken Vorhof in den meist
hy poplastischen hnken Ventrikel und soll von dort in die hypoplastische Aorta
gelangen Dem groBen Widerstand ausweichend, wird ein Teil des Blutes den Weg
durch das offene FO oder durch emnen Ventrikelseptumdefekt finden. Dies kann, wie
im Fall 28, das Leben wahrend emiger Monate ermoglichen Oft st die Korperent.
wicklung schwer beeintrachtigt Eswerdeninder Literaturaber auch Falle erwahnt,
bei denen eine relativ normale
Korperentwicklung erfolgte

Das Klinische Bild zergt keme
oder nur eine angedeutete Cya-
nose,die besonders an den unte-
ren Extremitaten lokalisiert 1st
Eme Regel fur die Verterlung
des Cyanose laBt sich jedoch 1m
Hmnblick auf die haufig homb1
nierten MiBbildungen mcht auf
stel'en EmsystolischesGerausch
fehlt meist in den erstenWochen,
kann aber spater im Zusammen-
hang mit ntrakardialen MiB
Lildungen auftreten Der Pulsist
klem, der Blutdruck medrig, mit
kleiner Amphtude

Das réntgenologische Bild ist
durch eme VergroSerung des
rechten Ventrikels und Vorhofs
{ALb. 28) charakterisiert.

Das EKG zeigt emnen Rechts-
typ mut Rechtshypertrophie und
Zetchen der Uberlastung.

Abb 25 Fall29 I' J. Q,3Tage SIIJ \r I67/50 DheAngiokardiographieist schr
Anatomisches Praparat ber emer Hy p;)];!ﬂs?;dil:lr charahtenstisch. Ste ermoghchte
w nd Ventrihel- . .

iy e it v ot DI Yo ung m Tall 25 e Dingne,

die autoptisch bestatigt wurde
(Abb 27) Im DAK 1st neben dem erweiterten rechten Vorhof und rechten
Ventrikel dic etwas erwerterte A pulmonaks mit deutlicher Lungenzeichnung zu
sehen. Unmittelbar nachher kommt bereits die Aorta abdomunalhis zum Vorschein,
ohne daB der Arcus aortae und dic groBen GefaBe des Arcus aortae dargestellt
werden Spater zeigt sich das LAK mut dem engen Arcus aortae

Die Differentialdiagnose. Mit der Angiokardiographie und der Aortographie
konnen solche Formen von der Gruppe der Aortemst! hied
werden Neben der sofortigen Fullung der Aorta abdommalis im DAK finden wir
hier im LAK den engen Arcus aortae d; 1it, was die Abg g gegenul
den anderen Aortenaffektionen erlaubt




Dhe Stenowen der Aorta

Abb,26 Fall2$ H E Q, 5Wochen hsp J.Nr 9017/49
a) Kugelige Horzsergrofierung mit starker Be.
tethgung des rechten Vorhofes und Ventrikels ber
emer Hypoplasie der Aorta asrendens, offenem
FO und Ventrikeleptumdefiht
by Schematischo Darstellung der MiBbildung.
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Die Stenosen der Aorta 53
Eine Therapie ist noch unmoglich.
Zusammenfassung, Die Diagnose einer Hypoplasie der Aorta mit offenem
DB kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden:
Cyanoso fehlend oder vorwiegend an den unteren Extremitaten lokalstert;
normale Blutdruckverhaltnisse;
Gerausch oft fehlend;
groBes Herz mit gehobener und abgerundeter Spitze,
EKG: Rechtstyp mit Rechtshypertrophie und Zeichen der Uberlastung;
Angokardiographie  Sofortige Fullung 1m DAK der A pulmonalis und der
Aorta thoracica und abdominalis bei fehlendem Arcus aortae; LAK mit
engem Arcus aortac.

Figene Beobachtungen
Fall 28. H.E. Q, 215 Monate, Kap J.Nr 9017/49 (Abb 26 und 27)

Fruhgeburt, Gewicht 2100 g Tz ten Hexadaktyhe mut 3 Kene
Csanoso bex Geburt. Beum Sputalrintritt mit 8 Tagen leschte Lvide Verfirbung der Estremi-
taten, zeitweilige Cyanose Lin rauhes aystoliaches Gerdusch, das wibrend der ersten Tage

Dia ypop der Aorta dens Offencr DB und offenes FO, Ventrikelweptum-
defekt,
Fall 29. T J 9, 3Tago. Sif J Nr.167/50 (Abb 25)
Bet der Geburt normale Hautfarbo, dann auffallend blaB, lue und da leicht cyanotisch,
Reune, Jaut klappende Herztono ohne aystol Ceriusch arl
Herz mut starker Betesligung dos rechten Ventrikels und Vorhofs. Q 1,33 Autopme Nr 690
Diagnose Hypoplasie der Aorta ascendens und teilweise des Areus aortae, mut Emengung
des Tsthmus, wett offenem DI und offenem FO, groBer Ventrihelseptumdefelt

f) Stenose oder Atresie des Isthmus aortae mit Transposition
der groBen Gefafle und offenem DB

Diese Anomalie wurde von Hamburger 1937 beob-
achtet. Schmincke und Doerr fanden sie kombiniert
mit einer Lorngierten Transposition der groBen GefaBe.
Taussig beschrerbt einen Fall mit einer Atreste des Arcus
aortae und reiht ihn m die Gruppe der Transpositionen
e, Nach der Analyse unserer funf Falle (Tab.1V) nehmen
wir an, daB essich um ein selbstandiges Syndrom handelt.

Aus hamodynamischen, klinischen und rontgenolo
gischen Grunden erachten wir es als zweckmabig, dieses
Syndrom gemeinsam mit den Aortenanomalien zu
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besprechen. Es 1st 1n erster Linie durch eine Stenose oder Atresio des Isthmus
aortae charakterrmert. Die Transposition der groBen GefaBe wurde in allen Fallen
durch einen offenen DB, mit ciner einzigen Ausnahme durch einen Ventrikel-
septumdefeht, teiln eise korngiert. Als gunstige Korrektur der MiBbildung wurde

Abb 28, Fall33. C C Q, 8 Wochen, Ksp J Nr 3209150
Anatomisches Praparat emer ISTA mit offenem DB und
Transpositton der grofen Gefafe. Ventrikelseptumdefekt,

einmal emne Tricuspidalatresie gefunden, wormt der Patient sogar das Erwachsenen-
alter errcichte Letztere Kombination bedentet allerd eine grofe Seltenh
wir beobachteten sie m Fall 32, der der funfte mn der Literatur Leschriebene
dieser Art ist Von den 25 Tneuspidalatresien, die Abbott in der Lateratur
fand, waren 4 mit emer Transposition kombimert (Manhoff, Hedinger,
Eisenberg, Robinson) Der von Hedinger beschrichene Fall lebte bis zom
56 Jahre. Unser Kind wurde 5 Monate alt,
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Der Blutkreislauf. Das asterielle Blut flicBt vom linken Vorhof in den linken
Ventrikel, von dort in die A. pulmenalis Ein Teil davon geht wieder in die Lungen
zuruck und etn Teil durch den offenen DB in die Aorta descendens Das aus dem
groBien Kreislauf in den rechten Vorhof zuruckflieflende Blut gelangt in den
rechten Ventrikel, von dort 1n die Aorta und versorgt dte oberen Teile des Kdrpers.
Die Voraussetzung fur die Erheltung des Lobens ist die Moglehkeit emner Mischung
des Blates im Herzen (durch em offenes FO oder einen Ventrikelseptumdefekt).

Pa 138 .

Abh 20 Tall20 V L Q,12Wachen Rep 7 Yr 494020

Ty pische Herzsithouette bet Atresie des Arcus sortne mit offenem DI3,
Transposition der grofien Gefale und Ventrikelseptumdefeht Die starhe
HerzyergroBerung wird hauptsachlich vom linken Ventrikel verursacht
Schmales GefdBband

Besteht z B einc Tricuspidalatresic, so flieBt das venose Blut durch das offene FO
in das linke Herz und wird alsdann durch emnen Ventrikelseptumdefeht in die
beiden groBen Gefalle befordert

Das klinische Bild zeigt an den oberen Lxtremitaten i wechselnder Auspragung
eme Cyanose Fall 32 wies eine normale Hautfarbe auf, was wir auf die kombi-
nierten mtrakardialen MiBbildungen zuruckfuhrten. Die stets vorhandene Dyspnoe
scheint darch die Hypozamie der Hirnzentren bedingt zu semn  Der Aushultations-
befund 1st uncharakteristisch, emn i Gerausch kann ber intrakardialen
Anomalien vorhanden sein Typisch dagegen 1st dic starke VergroBerung des
Herzens, die im Gegensatz zu den vorhergehenden Gruppen mehr das linke Herz
betnfft. Die Blutdruckverhaltmsse und der Puls sind hier das Spregelbild der
gewohnlichen ISTA, indem an den oberen Extremitaten ein normaler oder weicher
und an den unteren Extremutaten ein normaler oder harter Puls zu spiiren 1st,
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Das Réntgenbild zeigt emn vergroBertes Herz mit hauptsachlicher Beteiligung
des linken Ventrikels Das GefaBband ist ber den typischen Transpositionen deut-
lich verschmalert, dre GefaBzeick inden L feldern verstarkt.

N P
o !

T T T+
o

|

Abb 30 Fall34. O M o, 2 Tage Kop.J.Nr 553451
EKG beremer I5TA mt affenem DB, Ventrlel %t und T:

der groBen GefaBo n der beginnenden Phass, RegelmaBiger Smusthythmus,
Frequenz 177/Mm. PQ 0,16” (scrla QRS 0,097 ( QT 0,20
normal T ammer von T uberlagert. LKG-Diagnose Steil- brs Mitteltyp.
Aunhulare und Lett

Das EKG st 1n den ersten Wochen uncharakteristisch Oft wird zu Beginn emne
Hypertrophie und Uberlastung des rechten Herzens beobachtet In der Folge
stellen sich die Zeichen emner zunehmenden Linkshypertrophie emn

Uber die Angiokardiographie fanden wir in der Lateratur keme Angaben, wir
verfugen auch nicht uber eigene Erfahrungen Das Bild, das wir bei der Trans-
posttion der groBen GefaBe besprechen werden, wird auch hier vorhanden semn
(Tab VI).

Dic Differentialdingnose 1st in Tab VI (S 72) zusammengestellt

Die Therapie 15t zur Zeit unmoglich Die kunsthche Schaffung emes Vorhof-
septumdefektes hat bei den Transpositionen noch zu hemen befriedigenden

Resultaten gefuhrt

Zusammenfassung. Die Diagnose emer Stenose oder Atresie des Isthmus
aortae mit Transposition der groben GofaBlo und offenem DB kamn auf
Grund folgender Befunde gestellt werden

Stetige, generalisierte Cyanose von verschicdener Auspragung;

Blutdruck: Erhoht an den unteren Extremitaten, normal an den oberen
Extremitaten,

Gerausch systohsch, von wechselnder Lokalhsation,

groBes Herz, besonders nach hinks, enges GefaBband, Lungenstauung;

EKG Zuerst Rechtstyp mit Rechtshypertrophie, spater Linkstyp mit
Lankshypertrophie und Zeichen der Ubcrlastung
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3) Die Aor mit gesch), DB

Die Aortenstenosen mit geschlossenem DB und be-
sonders die Isthmusstenosen unterscheiden sich m der
Sauglingsperiode gegenuber dem spateren Alter nur i
der Fruhphase, die durch ecine HerzvergroSerung ge-
hennzeichnet 15t Diese Eigentumhichhert, auf die zuerst
Buchs aufmerksam machte, ist nur von vorubergehen.
der Natur. hnlich wie bei den Formen mit offenem DB
werden auch hier verschiedene Varianten beobachtet,
wie sie in Abb.12A bisF schemattsch dargestellt sind Aus
diesen Erschemungsformen mochten wir als die relativ
haufigsten Anomahcn die reine Acrtcnl‘hppenstcnwe
und die ISTA mit geschl DB her

a) Die reinen Aortenklapp mit Il DB

Dicse Formen unterscheiden sich im wesenthchen nicht von den ahnlichen
Anomalen mit offenem DB (S 34) Uber 2 solche Beobachtungen berichtete
neuhch Metianu Die Sauglinge zeigen fast immer Anorexie und Dystroplue
Ohnmachtsanfalle werden 1n der Anamnese ofters erwahnt Bei heiden Formen
15t das systoliscthe Gerausch uber dem ganzen Herzen mt Punctom maximum nber
der Aorta, horbar bis m die rechte Axilla und am Ruchen, emn klinisches Kenn-
zerchen Die Unterscherdung kann an Hand der ront, !
getroffen werden, indem bei der Gruppe mit geschlossenem DB kuum cine Herz-
vergroferung und die aortale Konfiguration fruhzeitiger und cindeutiger zu
erkennen ist.

Auch das EKG zeigt Verschi h Hier, be1 geschl DB, ist em
Linkstyp oder Steiltyp anzutreffen (Oglesby, Kaloh) Gelegentlich 1st eine Ver-
tiefung der ST-Streche und eme biphasische T-Welle in D I-IIT zu beobachten
(Biorck). In den Thoraxableitungen wurden n den wenigen untersuchten Fallen
e fur die Linkshypertrophie und -Uberlastung charahteristischen Veranderungen
m V,, Vg und V, festgestellt

Zur Diagnosestellung st das Angroharciogramm sehr hilfreich Nach dem
normalen DAK tntt das LAK auf, das infolge der behmnderten Entleerung auf.
fallend lange sichtbar blewbt. Gleichzertig wird die Hypertrophie des linken
Ventrikels festgestellt

Die Therapie Lefindet sich noch im Versuchsstadium und besteht in der dirckten
Entfernung der stenotischen Stelle, die durch die A carotis oder den lhnhen
Ventrikel erreicht wind, was ber der blinden Operation allerdings schwierig ist.
Dre Anpassung des Herzens an die neugeschaffene Lage scheint aber sehr schlecht
zu semn, wegen dem postoperativen Auftreten emer Aortenklappeninsuffizienz
(Bailey, Blalock) Campbell fertigte Linstliche Aortenhlappen aus Methyl-
acrylat an Er beobmchtctc daB damtt die nach der Operation der Aortenhlappen-
stenose ffizienz 1n einem henden Grade horrigiert wurde,




Abb 31

Die Stenosen der Aorta

Fall3% L H Q, 1% Jahve KepJ Nr 6706/51
Angiolier iographie

) DAK normal, leicht erwerterte 4 pulmonahs
b) LAK deutlich zu erkennen, blaibt auffallend
langa (vom 3 bis 6 Bild = 3—6") beatehen

61
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3) Die A mit geschl DB

Die Aortenstenosen mit geschlossenem DB und Le-
sonders die Isthmusstenosen unterscheiden sich in der
Sauglingsperiode gegenuber dem spateren Alter nur in
(Icr Fruhphase, die durch eine Herzvergrofierung ge-

1 1st Diese Eigentumlichkeit, auf die zuerst
Buchs aufmerksam machte, ist nur von vorubergehen-
der Natur. Ahnlich wie bei den Formen mit offenem DB
werden auch hier verschiedene Varmanten beobachtet,
wiesiein Abb 12A bisF schematisch dargestellt sind Aus
diesen Erscheinungsformen mochten wir als die relativ
haufigsten Anomalien die reine Aortcnl\hppcnstcncse
und die ISTA mit geschl DB

kI mit gesehl DB

1) Die reinen A

Dicse Formen unterscheiden sich 1m wesentlichen mecht von den ahnlichen
Anomalten mit offenem DB (S 31) Uber 2 solche Beobachtungen berchtete
neulich Metianu. Die Sauglinge zeigen fast immer Anorexie und Dystrophie
Ohnmachtsanfalle werden 1n der Anamnese ofters erwahnt Ber beiden Formen
1st das systohische Gerausch uber dem ganzen Herzen mit Punctum maximum uber
der Aorta, horbar Iis in die rechte Axilla und am Rucken, emn klimsches Kenn-
zeichen Die Unterscheidung kann an Hand der rc logischen Ul 1
getroffen werden, indem bei der Gruppe mt geschlossenem DB kaum eine Herz-
vergroferung und die aortale Konfiguration fruhzeitiger und emndettiger zu
erkennen 1st.

Auch das EKG zeigt Verschiedenh Hier, bei geschl DB, ist emn
Lankstyp oder Steiltyp anzutreffen (Oglesby, Kiloh). Gelegentlich ist emne Ver-
tiefung der ST-Strecke und eme biphasische T-Welle in D I-III zu beobachten
{Birorek) In den Thoraxableitungen wurden in den wemgen untersuchten Fallen
die fur die Linkshypertrophie und -Uberlastunyg charakteristischen Veranderungen
m Vy, V; und Vg festgestellt

Zur Diagnosestellung 1st das Angiokardiogramm sehr hilfretch. Nach dem
normalen DAK tntt das LAK auf, das infolge der behinderten Entleerung auf-
fallend lange sichtbar bleibt Gleichzeitig wird die Hypertrophic des linken
Ventrikels festgestellt

Dre Therapie befindet sich noch 1m Versuchsstadium und besteht m der dirckten
Entfernung der stenotischen Stelle, die durch die A carotis oiler den linken
Ventnkel erreicht wird, was ber der blmden Operation allerdings schwierng 1st
Dre Anpassung des Herzens an die neugeschaffene Lage schemt aber sehr schlecht
zu sem, wegen dem postoperativen Auftreten ewer Aortenklappemnsuffizienz

(Bailey, Blalock), Campbell fertigte kiinsthche Aortenklappen aus Methyl-
acrylat an. Er bmchhtetc, daB damt dre nach dcr Operation der Aortenklappen-
den Grade korngert wurde

stenose T ienz in emem
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Abb 32 Tall4l B C ¢, 7 Monate, Ksp J Ar 903146

) Fhoto des Kindes mit der typschen mangcthaften Tntwicklung der unteren
Tixtremitaten 1m Alter son 9 Monaten. Dirses Kind war als junger Saugling
wegen konststutioncller Dystrophie und Coeliakie sm Spital

L) Do gtenotischn Stelle der Aorta, die ber der Operation entfernt wurde

¢) Druckyverhdltnissn  der oberen und unteren Extremutiten (oszillometrische
Bestimmung)
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Abb.33 Ful30 K A J.Ksp J Dr 579144
) Vi der H. ber emer ISTA
mut geschlossenem DB im Alter von 14 Tagen
b) Dassclbo 1m Alter von 1 Monat

Das zunachst kugelige Herz nimmt immer mehr die
charakteristische Schubform an
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Abh 32 ¢) Glewcher Fall im Alter voo 7 Jahren,

Operatne Kontrolle (P D. Dr Grob) Die A subclavia sinistra entepringt
aus der stenotsschon Stelle (Puls am limken Arm sehr schwach zu fublen).

Punctum maxmum im Interskapularraum. Wie man ber der Operation feststellen
kann, entsteht das Gerausch in der poststenotischen Dilatation der Aorta. Diesen

charakteristischen Auskult b d honnten war bereits bet einem 14 Tage
alten Kinde erheben. Verschiedene AA bringen dasapate Auftreten des Gerausches
mit der postnatalen Aushild des Koll in Zusa

was wir nicht anethennen, obwohl jm Bereich der erveiterten Kollateralen Ge-
rausche entstehen konnen. Das Auftreten von Ohnmachtsanfallen bei einer ISTA,
dte wir im Fall 36 wahrend der ersten 6 Monate als etnziges Symptom beobachten
konnten, 1st emn Hinwers auf eine gleichzeittg vorhandene Aortenkl.

Das frithzeitige Auftreten der Cyanose laBt an emne zusatzliche intrakardiale Sep-
tummibildung denken,

Das ro: logische Bild 1st 1m Saugl 1 harakteri und zeigt 1m
Verlauf der erster Wochen oder Monate eine deuthche HerzvergroBerung (Buchs}
Spater rundet sich die Spitze mehr und mehr ab, der Aortenbogen springt vor, die
fur das spatere Alter typische Schuhform wird unverkennbar Bei Fall 39 war
drese Konfiguration schon im Alter von emnem Monat ausgepragt. Bleibt die all-
gemerne VergroBerung des Herzensbestehen, so 13t an eine zusatzhehe intrakardiale

5 Rowsi, Herskranheiten
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Anomale zu denhen. Springt der Pulmonalbogen vor, wic im Fall 44, so besteht
mit groBer Wahrscheintichkeit ein zusatzhicher hoher Ventrikelseptumdefekt

Das EKG. Systematische Untersuchungen des EKG bea der ISTA im Sanglngs-
alter sind nurt spaclich vorhanden. Bei Erwachoenen ist fast immer e Linkstyp
zu beobachten, was bet jungeren Patienten nur selten zutrifft (Hamilton). Unter
den 116 Fallen der Literatur fand Rhodes 32mal emen uncharakteristischen Typ
im EKG, 37mal cinen Linkstyp und 8$mal einen Rechistyp {woven 3 einen
offenen DB aufwiesen) Christensen und Hines stellten von 64 Fallen mt

ki
0
\ r'.
[ e
% .
\\ N
¥ 8 "
Abb 35 Fall 43 M F o, 17 Monate. Ksp J N, 432232,
A mit \! DB. Vehtor-

schlinge 1n der frontalen {F), sagittalen (5) und horizon
talen (H) Ebene

kombumerter ISTA ber emem Drittel emen Linkstyp fest, Sokolow und Edgar
fanden unter 24 Fallen in uberviegender Zah! einen Linkstyp, em Rechtstyp
wurde 1n jenen Fallen festgestellt (3 Falle), die eine kombinierto intrakardiale
MiBlaldung aufwiesen Nach unserer Erfahrung st auch im Sauglingsalter eme
zunehmende Linkshypertrophie, manchmal mit Zeichen einer Linksuberlastung
(Tnverston der T-Welle, ST gesenht 1 V,—Vy), das typische Merkmal der ISTA

Die QRS-Vehtorschlee verlauft nach links unten vorn und dana nach hunten
Die P-Vektorachleife verlauft nach Iinks vorn unten und die T-Schleifen nach
Imks oben (Abb 35)

Die Angiokardiographie kann fur die Diagnose von Nutzen sein, indem im LAK
e Stenose zur Darstellung gelangt ‘Wir pfiegen in alten verdachtigen Fallen mut
Hilfe der retrograden Aor dee Stenose d: llen, was uns glerchzeitig

das Ansmaf des }\o]latcra]kre)shufes beurteilen lafit (Abb. 36)

Dhe Prognose 15t quoad vitam eher ernst. Drei Viertel der Patienten sterben vor
dem 40 ILebensjahr.

Die Differentialdiagnose 15t in Tab VI (S 72) zusammengefaft.

Die Therapie. Ber der ISTA 1st die Operation nach Crafoord und nach Gross
anzunenden Beide AA fuhrten nnabhangie dev die ersten Op

aus Bei langen ISTA kommen hiedene Mod: ionen dieser Operation m
Frage, wie die Anastomose der A subelavia sinistra mit dem poststcnotischen Teil

™

5* Rosai
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Dhe Stenosen der Aorta €3

der \orta {Clagett), nas atlerdings nach der Erfahrung rn Kinderspital Zunch
zu kewnen gunstigen Resultaten fuhst, Uber das optimale Operationsalter sind die
Meinungen noch geteilt. Ber schweren Fortnen, biei denen dse hlimisehen Zewchen
schon 1n den arsten Monaten oder Jahren mn Erschemnung treten, ist die Fruh-
operntion angezeigt Grob hat em 13 Monate altes Kind mit Erfolg openert
{Tall 42), Kirklin berichtete uber eme erfolgreiche Operation beremern 10 Wochen
siten Saughng Die Anwendung von Aorten-Transplantationen 1t nach Gross
1m Kindesalter kaum indwert

Zusammenfassung a): Die Dhagnose emer Aortenklappenstenocse mit ge-
schlossenem DB kann anf Grund folgender Befunds gestellt werden-
Kewme Cyanose, Olinmachtsanfalle,
komne Blutdruchdifferens zwischen den oberen und unteren Extromitaten,
Gerausch  Systohisch mt P maximum ober der Aorta,
gortale Konfiguration des Herzens,
EKG Linkshypertroplue mut Zeichen der Linksuberfastung,

A k phie La Entl des hinken Ventnkels im LAK.

Z e e Prag emer Aorfemisthmusstenose muit
geschlogeenem DB kann aaf Grund folgender Befunde gestellt werden

Keme Cyanose,

erhohter Blutdeuek an den oberen, trefer Blntdruek an den unteren Extre.
mitaten,

Gerauseh  Systohach miv P maximum oft sm Interskapularraum,
zunachst Herevergrofierang m toto, dann Schubform,

ERKG Zunachst uncharakterstiseh, spater Linketyp mat Zewchen der Links-
hypertrophie,

T Aor 3 Direkte dee Stenose

4) Die funktionelle Aortenstennse

1940 hat Schonmackers neben den verschiedenen Formen von ISTA e
funktionelle Form beschnieben, die bis jetzt 2um Teil zo den sogenannten idio-
pathuschen Hershypertrophien wurde Das khnische und pathol
Bild dseser Affel.tion 1t duteh emne mcht erklarbare Herzhypertrophie gekenn.
ztichnet Anatomuische Untersuchungen des Herzens ergaben eine Hypertrophie
des hinhen Ventrikels und exne Dilatation der Aorta und threr Zste nur las zum
Tsthomue The Annahme, daB die vorhegende Herzhypertrophie durch eme funk-
tionelle ISTA bedingt sein konnte, war nahehegend

3A Rosst
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Tabella V' Eigene Beobact ISTA mit h DB.
| N | s - T
Fall 'Xame Jor Todes- | pyspnoe  Cysnone Gerdugeh  Andert kilnische
| | K
36 MG 4003/35 17 +) — Tetse, xystolisch, weit 11 Mo
o Rsp mt maximal hinten, Midighelt
11 Mo 11 T Ohnmacht
anfuetreten Klappend
37 L.L  Teyss 10Wo [e3) “+) fragtich Husten
o hp
38 @A 110343 2Mo — (+)  svstolisch, maximal Trink-
Q Ksp perioral & schw lenigkeiten
Lebschien Punkt
3 KA ST enzewisen  (4) —  systollsch mavimal RD x0/15
g hsp mit 14 Tx hinten am Arm, Odeme
40 RJ 6300145 2 Mo ++ + Lein Dispepsle Odeme
Q Hepatomegalie
41 BC 00346 emmemlesen  — D3 strophie
Q Ksp it 7 Mo trestellt Femoralpuls
masimal hintn hiy
28 A 520051 e — sstolisch im BD 160/70
g 4 T 11 IhR anuArm,
Femorallspuls fehle
43 MF  ass2 17 Mo —  bodiGes  lehse systolisch BD 105/7%
i Rap burt, dann “pitze, am Arm,
terschwuns  maxtmal vorn Femaralienils
sehs sehwach
4 SR 7252 UMo  sitdem  Deidr Ges fraglieh BD 20/70
o [ T3o  burt,dann am Atm,
semschwuns ¥ emoralispiil

sehr sehwach
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Tabells V {Fortsetzung)

LEG Réntgenblld
- Grotes Herz Dewmders ke,
YQ 165
- Grotiey Herz besonders

eebty Kueiform
vQueT

Rechtstyp Mot Te atmcke Hemes:
Lirshypertrophve  gxibering ‘mit ) Mo Andct
ung von  schubform
(Ath
- “ehr grotes Herz besunders

ks, PG 3 57

Linkutyp Tulwerende Puimoualis
rrhobene und aborrund 12
“pitze
itreltyp GroBes Herz FQ 23> 3ogio
Linkshypertrophie  INTA mit holiaterslkreiduf
) ektarschilinge

und nach hinten

r groCes Herr Spitze m

Linkstsp
sy perirovhle Nobnna abwerundet ein

ot urehttaces

Reehtabsp

Grolies Hers
offenis

sorspringenti ¢

uperations-
Antopale Poefand

Nr 823, 1974, grotes Herz, DI}
Pn Lortengangstenoee,
v

Je f167 LST4 Dligechloven

Hyperinphie dor Aora Ver-
hl\(wplumdxfrk\, E.ru:(unm!
uimonal

N7 37 ISTA DB geschiowsen,

Fmeiktappizes  Puimonatirous

-defekt, Pankreastbrore

it Bromehicktasien  Hande-
sidunisen

1sTA DIt

eschlossen
oherhally der
Stenaee {Abb 83)

sehe_grofe
Nera, mx Erachimen: e

pizes Aortenomtinm

1STA DB
geschlossen

LT, avates Here
DB gésthiossen

Teltantopsir) operiente 1974
mit Hrpertrophie des rechten
{1032 mm) und des Nnken
Y entriiels (1215 mm)
geschiossen kelne andere Herze
mighiidan

Ne 312 ISTS, groGis fess,

ts, 2
Vektorschlluge Lungenstenung
¥Q175

Hark ern esterts
4 pulmonats,
Vdelelt
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Tabelle VI. Dij; i der A jsth

! Puls
obero untere
Extr Extr

Cyanose d. Extr
obere  untere

\)L’
ISTA mit — — t+ =
offenem DB

oder
provmal J +)
der Stenose

INTA mit +

offenem DB a oder
) normal

|

I

A

{
+

¢

distal
der Stenose

ISTA mit
offenem DI
distal

der Stenose

mut Transposition
{oft it V'S De
fekt kombuuert)

ISTA ratt
geschlossenem
DB
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Tabells VI (Fartsotzung)

Blutdrark

obere

Exte

w
g

H
H

untere
Extr.

stark
erhiht

| Rechtstyp |

normal

normal

oder
feacht
erhiht

Linkatyp

normal

normal

s
erhobt

Lunksty p

nedng

stark
erhaht
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2. Die Transposition der grofien Gefifie

Es werden in dicve Gruppe jeno kongemtalen Herzfchlor eingercibit, bet denen due groBen
Gefale eine unvollstandign Drehung um dic Lingsachso ausgefuhrt haben.

1672 hat Steno wahrschembch als erster i senem Werke ,Embryo manstro affinis
Pansus disectus* uber eme solche berichtet. 1761 beschrieb Morgagni m ,De
sedibus* emen Fall mit Tranyposttion und offenem DB Banlly erwihnte 1797 emo hnliche
Mibildung bei emem Saugling von 2 Monaten

Dio Genese der Transposition der GefaBe 1t bis heute noch mcht eindeutig geklart Fur
das emgehende Studium dieser 1} oge : mochten wir auf die Oryginalarbeiten verwesen Hier
seien zum Vo der klmnisel enige Hinuerse erwihnt Die heutigen
Anschauungen basteren auf den nnatomuschen Kenntmssen der fotalen Entwichlungsphasen
von Rohitansky Er fubrt die Transposition der grofien GefaSe auf den falschen Ansatz
punkt und die fulsche Wachstumsrichtung des Septum truner zuruck Keith betrachtet die
cmbry onale als 5 mit emem Magen mit dorsaler, grofler
Kurvatur, bei dem die Unterteilung i ein rechtes und linkes Herz durch cin Septum erfolgt,
das sich m antero dorsaler Richtung ausbildet Da dio normale Lage der grofien Gefafe auf
emer Drehung des Herzens i Gegenuhrzeigerrichtung resultiert, hann die Transposition
der groBen GefaBe als Folge emner falschen Drehrichtung bezeichnet werden Mloncheberg
fuhrt die MiBbildung auf eme falsche Drehung des Septum trunet zuruck Spitzer findet
cine Erhl auf phy dio von Schmincko und Doerr cowse
von Lev und Saphir angefochten wurde Pernhopf und Wirtinger beschreiben, aus
gehend 1 on der Ontogenese, die verschiedenen Septn (S atriale, ventrientare, bulbiund tranci),

wie sie, nachdem die emzelnen ausgefuhrt
baben. zuemander n die richtige Lago kommen Trfolgen die Drehungen unvollatindig oder
1n verhehrter Richtung, konnen v ielfache Tt Bremer

die Transpomtion der grofen GefaBe als eme unvollstandige Drehung der Ventrikel, in
dem sie nicht wie normalerwerse eine Rotation von 270° ausfuhren, sondern nach 90°
stehenbleiben

Aetiologisch wurden Erbfaktoren und exogene Noxen m Erwagung gezogen.

Zugleich mit den verschiedenen Theorien uber die Genese wurde ene verwirrende Fulle
von Emteilungacchemen aufgestellt Rokitansky spricht von ,.echter Transposition®, wenn
\orta und A pulmonalis vom hrterologen Ventrikel, von ,kornigierter Transpasition®, wenn
#ie vom homalogen Ventrikel ausgehen, und von der ,,Transpouition der grofen Gefifle mib
Anomshen des Septum interventricularo” Vierordt unterscheidet nebcn Untergruppen
folgs nde drer Hauptformen 1 Transposition, bes der die Arterien aus dem heterologen, 2, aus
dem homologen Ventrikel entspringen, und § Formen mmit kombimesten Septumanomalien
Spitzer stellte folgende 5 Gruppen auf 1 Versehicbung der Aorta nach rechts mit Defekt
des Vi , 2 emfache Transp (Aorta und A aus
dem rechten \'cnlnl\el) 3 g T {Aort aus dem rechten,

\ pulmonalis aus dem linhen Ventrihel) mit oder ohne SPpQum(]cfckt, 4 gerowehte Trans-
position (die groBen GefaBe sind transpontert, das Tricuspidalostium hegt 1m hinken Ventrikel),
3 mverso Trnnspomuonen (die transpomerte Aorts und A pulmonals entspringen aus den

Ventrikeln) 1 Line reitende Aorta mit IPulmonal
stenose, 2 emne reitende Aorta mut Pulmonalatresie, 3 emnfache Transposition der Aorta,
4. gekreuzte Transposition der grolen Gefife, 5 gemischte Transpoution der grofen
Gefabe und der Tricuspidalklappe Lev und Saphir rehlugen hiirzlich eine Einteiung narh
dem Grade der erfolgten Drehung der GefaBe vor (beginnend mut der reitenden Aorta mib
Aneurysma des Septum membranaceum bis zu den kotnpletten Forinen} Taussig betrachtet
als Transposition der GefaBe nur dio hompletten Formen

Wir ziehen die Emteilung nach dem Grade der erfolgten Drehung der groBen
GefaBe vor (schematische Darstellung in Abb 37).
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Einteilung der Transposition der grofen GefaBe

a) Emfache Dextroposition der Aorta (rettende Aorta) = Eisenmenger-Komplex.

b) Einfache Dextroposition der Aorta mit Pulmonalstenose = Tetralogie von
Fallot,

¢) Emfache Dextroposition der Aorta mit Pulmonalatresie = Pseudo-truncus
arteriosus commums = Truncus aorticus.

d) Komplette Transposition der Aorta (evt] mt Pulmonalstenose oder -atresie
kommniert)

¢) Komplette Transposition der Aorta ber fehlender Bildung des Septum aortico

pulmonale = Truncus arteriosus commums

f) Komplette Transposition der Aorta mit Sinistroy der A pul

= Taussig-Bing-Komplex.

g) Komplette Transposition der groBen GefaBe (die Gefalle entspringen aus

heterologen Ventrikeln)

h) Kornigierte Transposition der groBen Gefale (die Gefale entspringen aus

homologen Ventrikeln)

Je groBer das Ausmaf der Rotationsstorung ist, um so starker ist die entstehende
Mischoyanose, da eme um so grofiere venose Blutmenge 1n e Aorta fliefen kann
Auch die Herzvergroflernng steht im direkten Zusammenhang mit dem Grade der
Drehungsanomalien Man kann sazen, daB die Vergrofierung des Herzens in dem
MaBe zunimmt, wie die GefaBe sich verlagern.

a) Einfache Dextroposition dec Aorta (reitende Aorta)
== Fisenmenger-Komplex

1897 beschrieb Eisenmenger eine Anomale,
die in einer einfachen Dextroposition, d.h. der
uber emem Septumdefekt reitenden Aorta
bestand, und die zu einer Hypertrophie des
rechten Ventrikels und zur Erwerterung der

- P his und der L faBe gefuhrt
hatte. Nach den spateren sparhchen Publika-
tionen zu schhelen, 1st dies eme seltene
Affektion. Mannheimer bespricht 1929
17 Beobachtungen, Donzelot gelang es 1049,
29 Falle zusammenzustellen, Selzer und
Laqueur fanden 1931 im ganzen 35 Falle, zu
denen noch 3 von Soulié hinzuzufugen sind
Es zeigte sich, daB gelegentlich die Aorta voll-
standtg transponiert sein kann und zusatzliche
Aortenklappenanomalien bestehen konnen

Wir haben bei 15 Kindern, datunter bei 3 Sauglingen (Fall 45, 46 uud 47}, einen
autoptisch bestatigten Eisenmenger-Komplex nachgewiesen.
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Eintetlung der Transposition der groBen Gefale

a) Emfache Dextroposition der Aorta (reitende Aorta) = Eisenmenger-Komplex

b) Emfache Dextroposition der Aorta mit Pulmonalstenose = Tetralogie von
Fallot,

¢} Einfache Dextroposition der Aorta nut Pulmonalatresic = Pseudo-truncus
arteriosus commums = Truncus aorticus

d) Komplette Transposttion der Aorta (evtl. mit Pulmonalstenose oder -atresie
kombimert},

e) Komplette Transposition der Aorta bei fehlender Bildung des Septum aortico
pulmonale = Truncus arteriosus communrs

) Komplette Transposition der Aorta mit Smistroposition der A pul 1

= Taussig-Bing-Komplex

£) Komplette Transposition der groBen GefaBe (die Gefafie entspringen aus

heterologen Ventrikeln)

h) Korrigierte Transposition der groBlen GefaBle (die Gefafle entspringen ans

homologen Ventrikeln)

Je groBer das Ausmaf der Rotationsstorung 1st, um so starker ist die entstehende
Mischeyanose, da emne um so groBere venose Blutmenge in die Aorta fliefen kann.
Auch die HerzvergroBerung steht ym direkten Zusammenhang mit dem Grade der
Drehungsanomalien Man kann sagen, da3 die VergroBerung des Herzens 1n dem
MaBe zummmt, wie die GefaBc sich verlagern

a) Einfache Dextroposition der Aorta (reitende Aorta)
= FEisenmenger-Komplex

1897 beschrieb Etsenmenger eme Anomale,
die 1n emner emnfachen Dextroposition, d b der
uber einem Septumdefekt rertenden Aorta
bestand, und die zu emer Hypertrophie des
rechten Ventrikels und zur Erweiterung der
A pul lis und der L fale gefuhrt
hatte. Nach den spateren sparlichen Publka-
tionen zu schlieBen, ist dies eme seltene
Affektion  Mannheimer besprcht 1929
17 Beabachtungen, Donzelot gelang es 1040,
90 Falle zusammenzustellen, Selzer und
Laqueur fanden 1951 im ganzen 35 Falle, 21
denen noch 3 von Soulié hinzuzufugen smd
Es zeigte sich, daB gelegenthich die Aorta voll-
standig transpomert semn kann und zusatzhehe
Aortenklappenanomalten bestehen konnen.

Wir haben be1 15 Kindern, darunter ber 3 Sauglingen (Fall 45, 46 und 47), einen
autoptisch bestatigten Eisenmenger-Komplex nachgewiesen.
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gefaBe Jassen sich mm ¢ den Hilus eck Die Herzsy ist infolge der
Rechtshypertrophie abgerundet und gehoben (Abb. 34). Im Saughogsalter er-
gchent das Herz oft nur leicht yergroBert, und es ist weder eine vorspringende
A pul Jis noch emne Lunge g zu erhennen, 80 daB aus dem Rontgenlnld
die Dz agnose mcht zu stellen ist

DNas EKG ist meist in den ersten Monaten normal. Nur in den Fallen mut schr
groBem Herz finden wir bereits die Zerchen der Rechtsuberlastung. Spater zeigen
sich 1 h dem MaBe die verschied Grade der Rechtshypertrophie,
gelegentiich erscheint emn rech iger Sch Ihlock. Die Vektorachleife st
1 Tab XIV dargestelit.

Die Angiokardiographie ergibt eine charakteristische Bilderfolge Das DAK
zewgt neben der ublichen D: Th der rechten Herzhohlen die stark erweiterte
A. pulmonals mit thren Asten sowie die Aorta (Abb.40b) Die letzten Rontgen-

selten und undeuthch zur Daratelluag kommt, Beim Eisenmenger-Komplet fuhrt
die rerchltche Lungendurchblutung immer zu einem deutlichen LAK.

Mit Hafe des Herzkatbeteri: Kann eind der ethbhte Druck 1m rechten
Ventrikel (in unseren Fallen zwischen 135 und 75 mm Hg) und die gleichzeitige
Ethohung des systohschen und diastolischen Druckes i der A, pulmonalis nach-
gewiesen werden {in unseren Fallen 50 bis 75 mm Hg diastolscher Druck). Die
Sauerstoffoattigung ist mehr oder weniger vermindert Ausnahmsweise, vor allem
beun Kleinkind, hann ein Shunt in umgekebrter Richiung vom Itnken zum rechten
Ventrikel bestehen. Wir finden dann §m rechten Ventrikel emne etwas hohere
Sauerstoffsattigung als 1m rechten Vorhof, Im peripheren Blut besteht eine ver-
smnderte Sauerstoffsattigung. Leider 1st die Ausfuhrung einer Herzkatheteriation
1m Sauglingsalter oft schwer und gelingt nicht immer. Am hesten wird der
Katheter durch die Vena saphena magna emgefuhrt.

Die Differentialdiagnose, Prognose und Therapie gind in Tab XIV zusammen-
gestellt

Zusammenfassang. Die Disgnose einer einfachen Dextroposition der

Aorta {reitende Aorta) = Eisenmenger-Komplex kann auf Grund folgen-
der Befunde gestellt werden-

Cyanose fehlt oder ist wahrend vieler Jahre nur angedeutet, verstarkt sich
aber spiter zusehends,

Gy ‘haystol mitP. i Amlinkr-n iternaleantdim ITL~IV. IKR;
grofes Herz, \2% le A fiy, L

L4

EKG I’.eeht«typ, Pcchtshypertmphw. evtl Zuichen dcrl echtsuberlastung;

Angiokard Gleichzeatige Fullung der Aorta und A. pulmonalis im
DAK LAK immer deutlich,

.HoherDruck hten Ventrihelundinder A. pulmonals,
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Abb 40a) Fall 46 S.W. &, 1 Monat. Ksp J. Nr. 9095/49
T'Q 2,43, — Diagnose: L,«cy.mengn Komplex

MaBige Herz
FPulmonalbogen, normalo Lungendum.blumng

Iigenc Beobachtungen

Fall 45. H E ¢, 1! Monate Ksp J.Nr 7501/48 (Abb 39)

GroByater und emne Schwester 18 geit der Jugend herzkrank, Kemne Cyanose beu der
Geburt Geb gew 3760 g Wahrend der ersten Wochen wurden Dyspnae, ein lerses sy stalisches
Geritusch und eine leiehte Cyanose um den Mund fostgestellt Mt emem Monat zeigto sich eine

, und es werden b} mit 135 Mon

i hergenommenem Allgememnzustand mut Dyspnoo (Atemfrequens 98), Lid , Hand. und
FuBruckenvdemen Deuthcho Cyanoss der Lippen und Zunge, wemger der Extremutiten
Lautes s3 stolisches Gerauseh uber dem Sternum Leber vergrofert Durchleuchtung - Deutlich
vergrofertes Hcrz, ohne sihero Zeichen emner Lungenstauung. EKG Zeichen der Rechts
PQ 1,66, stark vergroBertes Herz, besonders nach
rechts (s Abb 39) Ewtus nach 2 Tagen Autopsio Nr 1331 !lerz mrk vergroBert it
hesonderer Betehigung des rechten Ventrihels Conus pull tis sowio dio T tor
(Umfang 3,6 cm) statk erweitert Die Aorta reitet tber Venmkelscptumdefekt Offencr DB
(Durchmesser 4 mm)

Disgnose Emenmenger Komplex mit offenem D3,

Fall 46. § W o, 1 Vionat. Kap J Ar D095/49 (Abb 40a, b}

Em Bruder der Mutter war cyanotisch und starb emen Tag nach der Geburt Geb gon.
3320 g Kewo Cyanoso be: der Geburt Ab 13 Tag traten tighch mehrers Krampfo aaf ant
3 Wochen wurde ein mit emem Monat Normals
Kolomt Puls 128 Lautes, langes !)Elahsches Gerlusch rmut P_maximum uber der A, pul
monslis 11 PT ahzenturert 83, + MaBig vergroBertes
Herz ymt pulserender A pulmonalis (Abb 40a). EKG  Rechtstyp, kewno Zewhen der Ubor:
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Abb 40b) Typisches DAK mut glechzeitiger Fullung der A pul.
monslis und der Aorta (1 Sek }; LAK deutlich 2u erkennen (4 Sek }

BA Ross
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lastung des rechten Herzens Angiohardiographie, Sofortige Fullung der Aorta und der
A pulmonahs; deutliche Fullung der Lungengefabe, ausgesprochenes LAK nach 3—i Seh.

Diagnose: Eisenmenger-Komplex,

Fall 47, ML R o, 9 Monate, Ksp J.Nr. 2342/53 (Abb. 38).
6/6Kind Drei G zeigten wie Wi hen, Hr h und
starben kurz nach Geburt Geburt mit Asphyxie 2. Grades; Gewicht 4200 g. Mongolowde
Idiotie. Relatwy gute Entmehlung bus z0m 8 Monat mut nur lewhter Cyanoso der Lippen be:
it 8 Monaten gleich mat emer Diarrhée plotzliche Dy spnoe, Tachy hardue,
Bew E Z de mut mabiger Cyanose. Lautes systo-
hisches Gemusch (T p 1) uber dem ganzen Herzen. Frequenz 140/Min. Nach wemgen Stunden
Exitus letals Autopsie Nr 1712, Komplette Transposition der Aorta. Hoher Ventrihel-
septumdefekt Starke Hypertrophie des rechten Ventrikels. Keine Stenose der A pulmonalis.

D E Komplex Tdiotie.

b) Einfache Dextroposition
der Aarta mit Pulmonalstenose = Tetralogie von Fallot

50~-70%, aller cyanotischen Vitien sind auf
diese Anomalie zuruckzufuhren, bei der neben
emer uber dem Ventrikelseptumdefekt rer-
tenden Aorta eine Pulmonalstenose bestebt,
die 1n der Regel eine diffuse muskulare Conus-
stenose darstellt Die Pulmonalklappenste-
nose mit verschiedenen Varianten ist er
nur sekundar bedingt, im Gegensatz zu der
remen Pulmonalstenose, wo die Klappen pri-
mar ,,en ddme*‘ angelegt sind Gelegentlich 1st
besonders bei tiefliegender Stenose eine post-
stenotische Erweitemn" zwischen Conusste-
nose und P 1kl zu beobacht
(HI Kammer) Da luer der Blutabflu vom
rechten Ventrikel mehr behindert ist als bern
Eisenmenger-Komplex, 1st die resultierende
Hypertrophie des rechten Ventrikels grofer
Radiologisch ist das Herz als ganzes nicht vergrofert, auBer in den Fallen,
wo eine zusatzliche Anomalie wie z B. ein Vorhofseptumdefeht (Pentalogic von
Fallot) oder eine falsche Mundung der Pulmonalvenen hinzukommt.

Der Bluthreislauf 1st ahnlich wie beim Eisenmenger-Komplex, nur mit dem
Unterschiede, daB weniger Blut in den Lungenkreislauf gelangt. Dies erklart den
Erfolg der Operation nach Blalock-Taussigoder Potts, die einc kiinstliche Ver-
indung zmischendemarteriellen und venosen System oberhalbder Stenose herstellt.

Das Klinische Bild weist meist bei der Geburt oder im Laufe des ersten Lebens-
jahres eine Cyanose auf. In 8 von den 14 sicheren Fallen von Tetralogie v on Fallot,
(hie wir im Sauglingsalter beobachteten, war die Cyanose bei der Geburt vorhanden
Sie kann sehr hochgradig sein und schon in den ersten Monaten zu anoxamischen
Anfallen fuhren Spater resultieren daraus die Trommelschlegelfinger und -zehen,
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Zusammenhang stehen (z B. totaler atrio-ventrikularer Block) Phonokardio-
graphisch (Abb 42) ist fur die Conusstenose typisch, daB das systohische
Gerausch unmittelbar nach dem ersten Ton auftritt und wahrend der ganzen
Systole andauert, wahrend ber der Klappenstenose das systohsche Gerausch

Abb 43 Fall49, H M Q, 10 Monate Asp J. Nr.241/49

Angiokardiographie bei Tetralogia von Fallot mit Avcus
aortae dexter, gleichzeitiger Fullung der Aorta und der A,
pulmonalisim DAK Die Stenose der A pulmonalus isb deutheh
zu erlennen (<) Fehlen emes LAK

erst 1 der Mitte der Systole auftritt und so emne kurze Pause zwischen dem
ersten Ton und dem Gerausch zu beobachten 1st (Mannheimer).

Das Vektokardiogramm ist in Tab XIV dargestellt

Die Angiokarliographie 1st 1m DAK gek h durch die gleichzeitige
Darstellung der A pulmonals mit hypoplastischen Gefafien und der Aorte
(Abb 43) und durch das Ausbletben des LAK  Wichtig 1st die genaue Darstel]ung
der Cc klapp der A pul lis mit der
nach Katheteremfuhrung m die Nahe und die Ihchhmn des Conus pulmonahs,
wober auch das Vorhandensein etner poststenotischen Dilatation zwischen Conus-
stenose und Pulmonalklappen deuthch zur Darstellung gebracht werden kann




Die Transpostion der grofien Gefade

Der Herzkatheterismus zeigt erhohte
Druckwerte im rechten Ventrikel (zwi-
schen 100 und 150 mm Hg) und ein 4b-
sinken des Druckes in der A. pulmonalis
bis auf 1015 mm Hg. Die Sauerstoff-
sittigung ist infolge des Ausflusses von
arterellem Blat aus dem finken Ventrikel
in der Aorta etwas hoher als im rechten
Ventrikel, Nur in etwa der Halfte der
Falle sind die Sauerstoffzattigungswerte
im rechten Ventrikel etwas hoker als im
rechten Vorhof; in der Periphenie sind
sie 1m allgemeinen tief (Abb. £4).

Differentialdiagnose, Prognose und The-
rapie sind inTab, X1Vzusammengestellt,

Zusammenfassung. Die Dagnose einer
einfachen Dextroposition der
Aorta mat Pulmonalstenose = Te- a
tralogie von Fallot kann auf Grund
falgender Befunde gestellt werden:

Abb 44, Rauerstoffattigung bes einer Tetra
DeuthicheCyanose meist geit Geburt;  loge von Fallot.

anoximische Anfalle, Dyspnoe;

Geriusch systolisch, P. maximum meist am linken Sternalrand im I .IV,
IKR;

Herz nucht vergrifert, Spitze abgerundet und gehoben, Pulmonalbogen fehlt,
Lungenfelder hell,

EKG- Rethtstvp, Rechtshypertrophie, evtl, Zeichen der Uberlastung;

Angiol Gleich re Filllung der Aorta und der hypoplasti-
schen A. pnlmonahs im DAK, LAK fehlt;

Herzkathet~rismus: Hoher Druck 1m rechten Ventrikel, sehr tiefer Druck
in der A. pulmonalis

Figene Beobachtungen

Wir honuten ber 18 Sauglingen mit Hilfe der beschriebenen Untersuchungs-
methoden die Diagnose , Tetralogie von Fallot” stellen, dic operativ oder autop-
tisch bestitigt wurde, Es reten hier zwer Beispiele heschrichen,

Fall 43, N. P. F, 4 Monate Kap.J. \r 612335

212 Kind Geb gew. 3000 g Auftreten vom Cyanos sowws von anfallswe wern Huston ot
2 Monaten Mit 315 Monaten Krampfe and allmahliche Vershlechterung des Alls mesn.
sustanden. Tm Spital achlechter Allzemeinzistand, statkn €y anows, arhise o Dysprioe, fyxto
Lischies, blasendes Gerdusch, Loty ¢ nornal grol, Bamtgentabil, 1 Q 2,47 1y tucht ve sprofe ot
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Typsche Abrundung und Hebung der Fehlen des Pul
schr hell (Abb 41) Nach 7 Tagen Cxitus Autopsie Ne. 679+ Typischo Tetmlagla von Fallot
it Stenose des Conus pulmonalis, Septumdefeht und reitender Aorta

Diagnose Tetralogie von Fallot.

Fall 49. H M. Q, 10 Monate. Ksp. J.Nr. 24149
5/6Kind Vater und zwei Onkel ts. leiden an Herzlehlern (hongenital?) Geburt normal
Geb gow. 3000 2. Mit 8 Monaten erstmals anoxamuscher Anfall mut Cyanose Allmihliche Ver-
des Al mt 10 Monaten Deuthche Cysnose,
ausch 85/50mm Hg EKG Rechtstyp
Ron(genbﬂd PQ 2 63 Abrundung und Hebung der b b
hello L v le rechte besonders oben. O mit
rechts Angiohard hue: Glei Fullang der Aorta und A, pulmonalis
1m DAE. Sichtbaro Pulmonalstenoso (Abb. 43) Das Kind wurdo im Alter von 24/, Jahren
nach Blalock.Taussig operiert (Grob) Deutliche Besserung m den Spathontrollen
Diagnose- Tetralogie von Fallot mit Arcus aortae dexter

Anhang

In diesem Zusammenhang sollen zwei
ahnliche Herzmifibildungen erwahnt
werden,

Die Trilogie von Fallot. Diese Anomahe
weist einen Vorhofseptumdefekt und eine
Pulmonalstenose in Form emer knopf
formigen Klappenstenose auf, woraus
eine Hypertrophie des rechten Ventrihels
resultiert Klmisch ist sie von der Tetra
logic kaum zu unterscheiden. Die Cya-
nose ist hier weniger stark, gelegentltch
kann ste vollstandig fehlen Die Dyspnoe
dagegen 15t starker Im Rontgenbild fin-
det exch emn lercht vergroBertes Herz mit
gehobener, abgerundeter Spitze. Im
Gegensatz zur Tetralogie 1 on Fallot trtt
der Pulmonalbogen deuthch in Erscher
nung Im EKG zeigen sich em ausge-
sprochener Rechtstyp, eme Rechts-
hypertrophie und sehr haufig Zeichen der Uberlastung. Entscheidend fur die
Diagnose 15t 1m Angiokardiogramm das Auftreten des Fruh.Lavogramms um-
mittelbar nach dem Dextroangokardtogramm, das nachher verschwindet und
in den spateren Phasen wieder auftntt (Spat-Lavogramm) Durch die gezielte
Angiokardiographie 1st es moghch, die Stenose genau darzustellen und fogar
die durch die stenotische Klappe durchgehende Blutmenge zn schatzen. Der
Herzkatheterismus ergibt besonders hohe Druckwerte im rechten Ventrikel, tiefe
Werte m der A. pulmonalis Sehr typisch 1st das plotzliche Sinhen des Druches
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ber der Emfuhrung des Katheters vom rechten Ventrikel in die A. pulmo-
nalis, dies im Gegensatz zur Tetralogie von Fallot, wo die lange, muskulare
Conusstenose eine entsprechend lange Ubergangskurve ergibt. Meist gelngt
die Einfubrung des Katheters durch den Vorhofseptumdefekt mn den hnken

Abb 45. Fall30 K R Q, 9Monate Ksp J Nr 4966/52,
Bild emer Pul: mt V

defekt Man beachte die stark dilatierte Auricula dextra und die
poststenotischa Dilatation der A pulmonalis Arcus aortas dexter

Vorhof, besonders wenn der Katheter durch die Vena saphena magna. emgefuhrt
wird, Die Blalock-Taussig-Op 15t kontraindi:
direkten Valvulotomie nach Brock (Tab XIV)

der

Fall50 K R Q, 9Monate Kip J Nr 4966/52 (Abb 45)

Geb gew 2700g Starke Cyanose seit Geburt, die sich etwas zuruckbildet GroBs Trink-
th:cngkel(cn Dystrophue Im Verlauf des zweiten Monats wiederholte anoxamusche Anfallo
ustande mit starker Cyanose und zeitweison
Bewuﬂlloaxgkclten Halsvenen stark gestaut, Herzbuckel Herzfrequenz 138/Min Scharfos
Bystohaches und leiceres diastohsches Gerdusch tber dem gauzen Herzen und am Rucken
horbar Wemge Stunden spiter Exitus letahs Autopsie Nr.824 Knopflochstenose der
A des rechten . Anomalie der Tricuspidalklappo (nur
zwel begel). Areus soria dexter mut, Linkasert1g absteigender Aorta Breit offencs FO. Post.
t der & DB mundet mn die nke A subclavia,

Linke A aubclavm dorsal aus dem Arcua aortae dovier abgehend
Diagnose Pulmonal

rut Ve Arcus sortae dexter
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Die Pentalogie yon Fallot. Man spricht von Pentalogie, wenn zur Tetralogie von
Fallot ein Vorl defekt hinzuk Das klinische Bild ist dasselbe,
cbenfalls das EKG Die Vektorschleifen des QRS zeigen einen breiteren und
plumperen Verlauf nach rechts. Immerhin kann bei der Pentalogie auch ein

AbL 46 Fall 51, T.I. Q, 13 Monate, Ksp J. Mr. 5579/52.

Lerewer. gie von Fallot DAK mit Fullung
des rechten Vorhofes und Ventrikels sowio des linken Ventrihels

Linkstyp auftreten (Gasul). Gegenuber der Tetralogie von Fallot ist das Herz
etwas vergroBert, der Pulmonalbogen nur maBig konkav Die Angrokardiographie
1aBt beim Dextra kard die glei 1ge Fullung des linken Ventrikels
erkennen (Abb 46) Das spate Lavogramm fehlt. Die sichere Diagnose 1st mit
dem Katheterismus des linken Vorhofes durch den Defekt gestellt Die Operation
nach Blaloek-Taussig 1st indiziert, wenn auch das i Anspruch genommene
linke Herz wemger gunstige Voraussetzungen fur den Erfolg darstellt (Tab, XIV)

Fall51 T E 9,13 Monate Ksp J Nr 5579)52 {Abb. 45)
5/5Kimd Keme MiBbildungen 1n der Familie Geburt normal Es hesteht emo lchto
Cyanose der Lippen Im Verlauf des ersten Lebensjahres zeigt sich eino Anstrengungmlyspnod
mit Verstarhung der Cyanose Mit 6 Monaten beginnen anoxdmische Anfille Beim Limtritt
leichte Cyanose, die sich bes Anstrengung deutlich verstarkt Dyepnoe nach hlemnsten An
8y ek uber dem Herzen, sehr lautes systolisches Gerfiusch
tber dem ganzen Herzen, auch am Riicken horbar mit P max tiber der A pulmonalis und
iiber der Spitze. Rontgentnld PQ 2,62, Herz i (u(o vergréBert, Spitze gehoben und eb-
gerundet  GefdBband nach rechts wemg blutet, Kemn
Pulmonalisbogen Im zwerten schrigen Dy die Kont! die Wirbelsiule
Pulmonalfenster sichtbar, EKG: T le Das Kind wird
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opetiest, hommt aber plotalich 3 Tage nachlier unter dem Bikds des akuton Krerslaufy ersagens
ad onitum  Autopsie Nr, 1432 Pentalogwe son Fallot, Grofe rertentde Aorta, grofer hoher
Ventrikelseptumdefeks, dunne stenowerte A pulmonals, offenes FO

Disgnose Pentalogie vor Fallot

<} Einfache Dextroposition der Aorta mit Pulmonalatresie
= Pseudo~Truncus srteriosus communis oder Truncus aorticus

Das Bild des Trancus aorticus, bei dem
an Btelle der Pulmonalstenose eine
Pulmonalatresic bosteht, decht sichine
len Punkten mut demjenigen der Tetra-
logie von Fallot Wir sprechen hier von
emem Prendo-Truncus arteriosus commu
ms, weid in frubembryonaler Entwieklungs.
phase das Septum aorto-pulmonale wobl
angelegt, jedoch so stark nach linke ver
schaben wurde, dafl eine atretische A pul-
monalis entstand. Berm echten Truncus
arteriosus communs fehls dagegen dis
Anlage des Septum mtto pulmomﬂe
Die U) '} n T
von Fellot und Truncus aorticus st {ur
e g Thempxc
wichtig, da betm die Op
kontramdiziort ist Auch ber dxewr Mifbddung konnen verschiedene Varanten
vorkommen (Abb 47}

\/JL/ Abr

AP \/‘[k/ Abr

c

g der Varanten bem Truncus eorticus
) Lungendurchblatung durch die As bronchualey

b} Lungendurchblutung durch dra DB m Verbindung mut den Asten dor

A pulmonahis (Syn Extrems Tetralogma von Fallot)

<) Lungendurehblatang durch &6 As bronchiales m Verbmaung m dor Asten
der A pulmonalis

Abb 47 D
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Der Blutkreislauf, Das arterielle Blut flieBt vom hinken Vorhof in den linken
Ventrikel, von dort in dic d T te Aorta Gleichzertig wird auch das venose
Blut, das vom rechten Vorhof in den rechten Ventrikel gelangt, in die Aorta
weitergeleitet. Das Mischblut flielit nun entweder durch die erweiterten Aa, bron-

e
Abb 48 Fell53 N R. o, 3Tage SH J Nr.359/47

Typische mt stark aby 1 Spitze
und fehlendem Pulmonalbogen bei Truncus aorticus mit offenem
[DB, offenem FO, Ventrikelseptumdefekt

chiales oder durch einen DB, der mut den betden Asten der A pulmonahs m
Verbindung steht, m die Lungen

Das Klinische Bild zeigt eine mehr oder wemger starke Cyanose. In Fallen, wo der
hinlkreislauf genugend funktioniert, kann sie wahrend der ersten Jahre fast
fehlen, fa sogar, wie bei einem von unseren Patienten, 1m Pubertatsalter noch
gering sem Charakteristisch, wenn auch nicht 1mmer vorhanden, 1st bei den mit
DB kombinierten Formen ein langdauerndes, systohisches und diastolisches
Gemusch:mlt telesystolischer Verstarkung und P maximum 1m Intershapular-
raum (Taussig, Cooley, Mannhermer, Campbell, Soulié)

Dre 16 ! he Us hung ergibt gews Ben eine Kankatur des
Bildes der Tctmlogle von Fallot Dre ausgepragte Herzspitze 1t stark gehoben und
ab let. Die linken Herzk fallen durch die Konkavitat des Pulmonal-
bogens auf Der Acrtenk f steht auffallend hoch Im 2 sch Durchmesser
ist das Fenster der A lis deutlich erkennbar. Die . 1der sind hell.
In den Fallen, wo dne Lungcndurchblutung durch die Aa. bronchiales erfolgt,
sind diese als scharf b im Bereiche des Hilus er

Bie zeigen keinerlei Verhmdung mit dem Herzschatten.
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Das EKG zeigt einen Rechtstyp und unterscheidet sich kaum von demjenigen
ber der Tetralogie von Falot. Kombmiert sich das Bud wie fre Fall 52 mit etnem
Yorhof- und grofien Ventrikelseptomdefekt, ko konnen neben den Zeichen der
Rechtsuberlastang {T positiv in V; upd V,) und Rechtshypertrophie noch
Symptome der Linksuberlastung (¥ negativ m V; und V) vnd der Linkshyper-
trophse anftreten, Selten kann auch hier ein Block beobachtet werden Die QRS-
Vektorschlinge verlauft wie bei der Tetralogle von Fallot, aber ausgesprachen
stark nach rechts verschoben, P und F-Schlnge meist nach hnks unten

e Angiokardiographie lafit im DAX den rechten Vorhof und xechten Ventrikel
glexchzertig mut der erwesterten Aorta erkenmen. he A. pulwonahs kemmt meht
zur Dnrstcnung, ebenso fehlt dss LAh In zwefelhafion Fallen st das
A arom im 2 sch ik 3 e refrograde
Aortographne zeigt bei Formen, die mxt. einers DB kombiniert sind, die gleichzestige
Fullung der Aorta und der Aste der A pulmonalis {(Abb 50)

Der Herzkatheterismus ergbt gleiche Befunde wie bei der Tetralogre von Fallot,
Die Unmoghchket, den Katheter tn die A. polmonshs emzufuliren, spricht mcht
chne westeres fur dse Atresie derselben, da diese Einfubrung in vielen Fallen (nach
unserer Erfahrung in etwa 409} auch bei Pulmonalstencsen micht gelingt.

Die Differentialdingnose, Proguose und Therapie sind tnTab, XIV zusammen-
gestellt

Zusammenfassung. Die Diagnose emer esnfachen Dextroposition der
Aoria mit Palmonalatresie = Psendo-Truncus arteriosus communis
oder Truncus aortrcus kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden

Stetige, waehr ofder wemger ausgesprochens Cyanose,
Gerausch Systolisch mit P maximum 1m IIY —IV. IKR, be: Kombmation

mit offenem DB oft langd systolo-d Dsches Gerausch mut
P. maxumum we [T IKR lmbs oder im Interskapularraum,
snsgesprochenes Coenr en sabot, Pul 1t fehlt, I felder hell,

ERG Rechistyp, Rechishypertrophe, evil, Zerchen der Rechtsubeslastung,

Angiokardiographie Im DAK Fullung der Aorta, Fehlen der A. pulmo.
nahs, hem LAK,

Heszkathetestsmus  Heher Druck im rechten Ventridel

Ergene Beobachtungen

Fall 52. G J 7, 3Monate Hsp J Nr 783/50 (Abb 4% und 51)

Germgo Cyancse sest Geburt Herz 5 ergréert. Kurzea systohisches Geruasch, das schwer
2u horen 1t BXG Rethul)‘!’. P x"ﬂmunalu postives T ¥, wnd ¥y negate in V¥,
Zewehon der Rechts und L
ache, P i sohr heH T deuthch k 12
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Der hinke Ventrikel wird durch den hypertrophischen rechten Ventrikel nach husten s erdrangt.
Angiokardiographie. Ty pisch wio 1 Abb. 49 Dio Fullung der Lungengefifie tntt erst nach
2 und 3 Sckunden anf, was fur einc Bluts ersorqung durch den DB und sdie Bronchialartenen
spricht. Autopsie Nr, 451. Herz deutlhch vergroBert, Aorta nach rechts verschoben, rechter
Vorhof stark er\\cnerl, rechter Ventrikel auﬂcmrdemhch mushelstark, Linker Ventrihel

cbenfalls h hy 3 der Morta Auns dem Arcus
aortae entspringt ein DB, der mit den beiden Pulmonalarterien in Verbindung steht. l‘mxlmsl
warts st die & 11 dig atretiach Ventrihel: und V

Diagnose Truncus aorticus mit offenem DB, V' und Ventrik defeht

Wolfsrachen, Hasenscharte,

Fall §3. N. R f, 3 Tage. SH J Nr.359/47 (Abb 48).

Gcnemlmcr:e Cyanose seit Geburt. Dyspnoe. Herz vergrofert Tone rein. EKG micht

: Stark verg Herz n Sch det, nach

oben 1 Arcus pul fehlt L Ider sehr hell. Im 2. Schmgxlurrhmcsser
Pulmonahsfenster PQ 1,76. Autopsie Nr. 1518, Stark rechtsseitig \ergrofertes Herz, quer
gelagert, rechter Vorhof stark erwcitert, Spitze vom rechten Ventrikel gelnldet, reitende Aorta
Aus dem Areus aortae entsprngt emn DB, der mut den beiden Pulmonalisisten 1a Verbindung
steht P arts fehlt die A, auBer einer hlemen Ausstulpung in Richtung des
rechten Ventrikels

Diagnose Truncus aorticus, offener DB, Atresic des prosumalen Teiles der A pulmonalis,
offenes FO, Ventrikelseptumdefekt.

Fall 84, C G Q, 1%, Jahre Ksp J Nr 2818/50 (Abb 50)
Keine C3anose bis zum 14 Monat, Zartes Kind. AnlaGlich emner fobrilen Erhrankung treten

Cyanose und Dyspnoe auf Beim Emtntt wird etne starke Cs anoso festgestellt. Herzgerausch
nur zestweiso zu horen, systolisch uber der Spitzo, sy tolo diastolisch im II IKR parasternal

hob,

rechts und b am Ruchen Deuthche K

Spitze abgerundet und gehoben, Aorta rechts, Py

Lungenfelder magig durchblutet EKG Rechtstyp, Rechtsh)pertmphle, Zeichen emer
AV.Extrasystol hie Sofortige Fullung

der Aorta ym DAXK ber & A, A t Fullung

des Arcus aortas mut den Asten der A. pulmonalis. Blutdruck 1m rechten Ventrihel 1750
Operation mut 3%/, Jahren Abhurzung und Erwerterung emes engen,nur leicht funktio
nierenden DB (I’ D Dr Grob)

Diagnose Truneus aorticus mit Arcus aortas dexter, offener DI.

d) Komplette Transposition der Aorta (evil. mit Pulmonalstenose
oder -Atresie hombiniert)

Hier entspringt die Aorta i mit der A pul Lis aus dem rechten
Ventnlkel. Ist diese Dreh lie mit einer Pul 1 oder -Atresie
kombiniert, was fast immer der Fall ast, so sprechen wir von Tetralogie von Fallot
mit extremer Dextroposition der Aorta.

Der Blutkreislauf. Das venose Blut flieBt vom rechten Vorhof zum rechten
Ventrikel und von dort in die Aorta und A pulmonahs, Das Leben ist nur in
Verbindung mit anderen intrakardialen MiBbildungen, einem Vorhof. oder Ven-
trikelseptumdefekt moglich, Die letztere Form wird am haufigsten beobachtet

Das klinische Bild zeigt eme Cyanose und eine VergroBerung lmuptsndlhl‘h
des rechten Herzens Beide Symptome sind um so ausgesprochener, je hochgradiger
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Abb 53 Fall55 K.R. o, SHJ Nr. HG6HT.

Typische ber omer T der
Aorta mst Pulmonalstenose (Tetralogie von Fallot mut extremer Dox
troposition der Aorta),

die Rotationsstorung ist Meist ast auch ein systolisches Gerausch vorhanden mut
P maximum uber dem linken Sternalrand.

Die réntgenologische Untersuckung JaBt eine breite Aorta ascendens sowie die
Abrundung und Hebung der Herzspitze erkennien In den Fallen ohne Stenose
besteht ein vor der, pulsierender Pal 1b und eme L
haufiger jedoch 15t die Stenose vorhanden, und dann fehly der Pulmcn'xlbogen
und dre Lungenfelder sind hell

Das EKG zeigt eine Rechtshypertrophie mit P pulmonale Die QRS-Vektor-
schltnge 15t stark nach rechts verlagert

Die Angiokardiographie (in v -d Aufnab erlaubt am besten die Beurteilung
der trunspumerten Aortn Schon auf dem ersten Bild treten glerchzeitig die auf-
fallend breste Aorta und die A pulmonalis auf Spater kommt das LAK zur
Darstellung Besteht aber emne Pulmonalstenose, 8o ergibt sich em ahnliches Bild
Wwie bex der Tetralogle von Fallot, d h. es fehlt das LAK.

Der Herzk i ergibt keine Ab den Formen mit

facher Dextrop der Aorta I hin 15t zu bemerken, daB hynal
m der A pulmonalis eme etwas hohere Sanerstoffsathigung zu finden ist aly in
der starker dextroponerten Aorta

Die Differentialdiagnose und die Prognose sind 1n Tab, XIV zusammengestellt.

Therapie. Die sichere Erkennung, ob her den Fallen mit kompletter Trans-
Position der Aorta emne Pulmonalstenose vorliegt, ist auBerordentlich wichtig, da
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Abb 51 Fall56 S H (7, 4 Monate. Ksp J.Nr 116150
Angokardiographie bei emer hompletten Transposition der Aotta
mit Pulmonalstenoss DAK mut sofortiger Fullung der starl erwen
terten Aorta und der hypoplastischen . pulmonahs

bei cieser MiBbildung eme Operation kontramdiziert 15t Die Anastomose zwischen
der A subclavia und A pulmonalis nach Blalock-Taussig bewirkt emne ver-
mehrte Blutzufuhr m de linken Herzhohlen Ist nun, was meistens der Fall ist, der
Ventrikelseptumdefekt zu klein, so kann das arterielle Blut nicht in die trans-
ponterte Aorta gepumpt werden und es resultiert eme Links.Insuffizienz Blalock
schlagt 1n solchen Fallen neben der Anastomose die Herstellung emes Vorhof-
septumdefektes vor

Zusammenfassung. Die Diagnose emer Lhompletten Transposition der
Aorta kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden-

Melir oder wemiger ausgepragte Cyanose, hauptsachlich ber der Kombination
mit Pulmonalstenose,

Gerausch systolisch, mit P maximum uber dem lnken Sternalrand 1m
III —IV. IKR,

Herz mit vorspr lem Aortenbogen rechts, ber kombinzerter
Pulmonalstenose fehlt der Pulmonalbogen,

EKG Rechtstyp, Rechtshypertrophte, evtl Zeichen der Rechtsuberlastung,

Angiokardiographie  Im DAK gleichzeitige Fullung der stark nach rechts
verschobenen bretten Aorta und der A pulmonahs, kem LAK bet
kombmerter Pulmonalstenose,

Herzkatheterismus Hoher Druck im rechten Ventrikel; sehr tiefer Druck in
der A. pulmonalis bei Kombination mut Pulmonalstenose.
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Eigene Beobachtungen

Von den 4 von uns beobachteten Sauglingen mst kompletter Transposition der
Aorta und Pulmonalstenose seien 2 erwahnt:

Fall 35. K. R. &, 1 Tag SHJ Mr 1H6/47 und Kontrolle mut 2 Jahsen, Kap J, Ar. 9621119

(Abb 53),

2/2Kind Ceb gow, 3900 g. Sofortign starke Cy anose, bleibt 3 Wochen unter Kontrollo 1m
Stuglngsherm Kommt wm Alter von 2 Jahren im Ksp zur Operation Auffallend starko
Cyanose, besonders im Gecht. 15, PT stark akzentwert Systolischea und fraghiches diasto
Jiaches Gerausch m I IKR rechts und tiber dem Sternum hy stohsches Gerduschim IILIKR
Blutdruck 9070 mm Hg, EKG Extremer Rechtsty p mut Zerchen der Uberlastung des rechten
Werzers Nontgenbild- PO 2,82 ,,Coenr en sabot®, kem Pulmonalbogen. Angiokardiographus
Solortrge sterko Fullung der bresten Aorta und der A putmonahs LungengefaBe sehr klora.
Kein LAK Katl sus hen Grunden pcht

Diagnose- Tetralogie von Fallot mit extremer Destroposition dar Aorta
Fall 56. 8 M 7, 4 Monate fsp J Vr 1161/50 (Abb 58)

3 /1 Knal GroBuater va. mit 29 Jahren an Herzfohler gestorben (kongemtal %), Geb gow
2970 g Leichte Cyanose in den ersten Tagen, b an den uateren E- Rasche
Atmung Mit 4 Monaten Hospitahsation Starke Cyanose beim Schreien Kurzes aystolsches
Gerhusch parasternal ks EKG Rechtstyp mit Zeschen emer Belastung des rechten Herzens
Rontgenbild, PQ 3,32, deutliches ,,coeur en sabot*, fehlender Pulmonalbogen Angiokardio
graphis  Deuthche Fullung 1m DAK der breiten, sterk dl-x((npumerten Aorta mut
Iechiter D, 1 der A kemn LAK K aus Grunden
nicht ausfuhrbar

Diagnose Tetralogie von I'alfot mut extremer Dextroposition der Aorta

€) Komplette oder pnmelle Transposition der Aorta bei {ehlender RBildung des

Septum " le = Truncus anteri

Diese MiBbiddung 15t relativ selten
(219, nach Abbott) Humphreys
kounte 1932 15 Falle tn der Lateratur
finden, und Lev und Saphir fugten brs
1942 19 wertere hinzu Collett und Ed-
wards unterzogen 1949 alle Falle der
Literatur, die 1nzwischen auf 116 an- /
Lestiegen waren, emer Kntik und heBen
mur 03 aly echte Beisprele von Truneus
arteriosus commums gelten

Bei dieser Anomalie Desteht ein e
21ges vom Herzen wegfuhrendes Gefall, J
aus welchem die Kranzarterten, die
Lungenarterien und die Arterien des
groBen Krewslaufes entspringen Nach
Collett mussen folgende Vorausset-
zungen erfullt semn 1 Esdarfohne Zei.
chen einer Atrcse der A pulmonalts ein
einziges arterielles Gefafl aus der Herz-

—_— -

24 b



102 Dax,groBe Herz* infolgo k

Abb 55 Plastische Darstellung der
Drchung des Truncus arteriosus,
modifiziert nach Kramer

1m Saughng

basis entspringen; 2. aus diesem emzigen Ge-
fall mussen die Kranzarterien, die Lungen- und
dite grolen Arterien entspringen Nach desen
Autoren gibt es verschiedene Vananten, die auf
eine mehr oder weniger starke Storung in der
Anlage des Septum aorto-pulmonale und auf
die Entstehung der Aa. pulmonales aus dem
VI Aor(cnbogen zuruckzufuhren sind Um die
vorgeschl ilung zu i mussen
Lurz einige cmbr)olumschc Gmndbegnﬂ'c er-
wahnt werden (Abb 53)

Kramer hat 1942 eme klare Darstellung der Em
bryonalphasen gegeben Truncus artersosus wird das
graBe Gefal genannt, das cramalwirts aus dem Herzen
entspringt; Conus artetiosus 15t dagegen der Teil des
Herzens, der 3 mit dem Truncus arteriosus verbindet.
An der Verland llo der beiden Absch be
gnnen sich die Semilunarhlappen auszubilden Nor-
malerwese s ollzieht sich wibrend der Entwichlung eme
Torsion dea Truncus und des Conus arterosus in Uhr
zergerrichtung, so daB cramal die Lage der GefiSic

coudal eme entg wird Gleich-
zeitig bildet sich aus der Wandung des Truncus arte
nosus das Septum  aorto-pulmonale, das dieselben
Spiralbewegungen mitmacht, Auf Grund der fehler-
haften Bildung des Septum sorto pulmonala entsteht
der Truncus arteriosus commums Die Entwicklung des
Septums erfolgt cramwmal caudalwarts und fubrt zut
Bildung der Pars membranaces des Septum intersen
triculorum, welche sich mit dem cramalwiirts wachsen
den muskuliren Teil des Septum inters entriculorum

verbindet So st es verstindheh, daB beim Truncus commums stets das beptum membrana-
ceum inters entriculorum fehlt, In Abb 56 haben wir schematiach die Genese der Semunar
klappen dargestellt, um vcritlndhch 1 machen, weshalb be emer Storung in der Entwichlung

entstehen

dey Septum aorto

TRUNCUS ARTERIOSUS SEPTUM AORTO - PULMON

Abb 56 Esmbryologische Entwicklong nnd Entstehung der Semilunar-
Llappen der grolien Gefile des lerzens (modifiziert nach Kramer)
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Do von Humphreys vertretene Ansicht, daB die & heit von 4 1l Kl

ben Truncus eine gang fur e Di g se1, wird abgy In der
Regel werden nur 3 Semulunarhlappen gefunden, jedoch auch Falle mut 2 bis 6 Klappen
beschrieben Collett und Edwards untertellen den Truncus arteriosus in 4 Gruppen und
verschiedenie Untergruppen, nimhich 1, Aus dem Trunens arteriosus entspringen i Aorta
ascendens und der Truncus 2 dia Artena dextra et mmstra ent
springen gemetnsam aua der dorsalen Wand des Truncus arterosus; 3 die Aa. pulmonules
entspringen unabhingg vonemander aus dem Truncus arterosus, 4 e fehlen dio Aa pul.
monales, 5o dall man an emo kongemitale Aplasie des VI, Aortenbogens denken muS; der
Lungenkrewslauf wird durch die Aa hronchiales versorgt

Der Blutkreislauf. Das venose Blut fiieBt vom rechten Vorhof in den rechten
Ventrikel, sodann in den Truneus arteriosus ecommunis, von dort zum Teil 1n die
GefaBe des groBen Kreislaufes und zum Teil, Je nach der anatomischen Moglich-
keit, in die Lungen. Das artertelle Blut flieBt vom linken Vorhof zum ltnken Ven-
trikel und durch den Ventrikelseptumdefekt in den Truncus arteriosus

Das klinische Bild zeigt ab Geburt emne Cyanose von verschiedener Intensitat
(nur selten fehlt sie) Im Fall 57 war sie kaum vorhanden, im Fall 59 1n leichtem
Grade Bei allen unseren Patienten bestanden eme Dyspnoe sowie die Zerchen
emer Lungenstauung Em systoli 1sches G h kann vor-
handen sem Typisch 1st der verstarkte I Ton ohne Spaltung, jede Spaltung
des IT Tones muBte diese Diagnose ausschalten

Die rontgenologische Untersuchung, In der Literatur wird als typisches Merk.
mal emn Winkel von 90° zwischen GefaBband und Herzsclmtten angegeben, der
besonders ber den Aufnah 1m ersten Schragd zum Vorschemn
homme (Taussig) Dies trfft ber jungen Saughingen meht zu, anfer betm Typ 4
der MiBluldung Nach unserer Erfahrung bestehen eine starke VergroBerung des
Herzens mit Abrundung und leichter Hebung der Spitze und eme Lungenstauung
(Abb 57a) Dies wurde vor hurzem auch von Soulié bestatigt, der nur emmal
be1 seinen 5 Fallen den erwahnten Winkel von 90° Leobachten konnte Die
von Taussig als charaktenstisch bezeichnete schuhformige Herzkonfiguration
18t nur bes der kombinierten Aplasie der A pulmonabs vorhanden

Das EKG durfte eme Rechtshypertrophie mit Reehtsuberlastung zeigen.

Die Angiokardiographie lafit im DAK die sofortige Fullung eines bresten GefalBes
entsprechend dem Verlauf ewner transponterten Aorta erhennen Die Lungen-
gefaBe werden auBer berm Typ 4 sofort gefullt, chne daB es zu einer schonen

llung des Pul kommt Ein LAK wird gelegentlich beob-
achtet
Der Herzkatheterismus crgibt emen erhohten Druck im rechten Ventrikel
und 1 entapr den Truncus wo auch der diastolisehe Druck
erhoht 15t

Die Differentialdiagnose, Prognose und Therapie sind in Tab XIV zusammen.
gestellt,
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Abb. 57

Das ,,groBe Herz* infolge &

Fall 60 F.W. . 4 Wochen. Asp J Ar. 3H5/47.

a) Herzs ergraBerung mut ab und geh Spitze ber Truncus arteriosus
communis vom Typ I nach Collett und Edwards, Das Vorspringen des Herzens
nach rechts stebt mit dem g !

Lungenstavung.

b) Schematische Daratellung des Falles

m
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Zusammenfassung. Die Diagnose einer kompletten Transposition der
Aorta beifehlender Bildung des Septum aorto-pulmonale = Truncus
arteriosus communis kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden

Cyanose sb Geburt, in maBiger bis starher Auspragung,

G ot harakteristisch, klappender, nicht verdoppelter II Ton,

Pr
groBSes Herz mt abg leter, gehob Spitze, L t: , ber Typ 4
schuhformige Herzhonfiguration,

EKG: Rechtstyp, Rechtshypertrophie, evtl Zeichen der Rechtsuberlastung,

Angiokardiographie. Sofortige Fullung im DAK des Truncus arteriows, je
nach dem Typ verschiedene Fullung der PulmonalgefaQe,

Herzhatheterismus Hoher Druck 1m rechten Ventnkel und im Truncus
arteriosus

Eigene Beobachtungen
FallS7. S R o, 8Tage Kep J Ar 20201329

Beim Spitalemtnitt keme Cyanose. Herztone uberall schr lant, micht gespalten, fast
Mwgend; im IIL IKR lnks leises systolisches Gerausch Nach plétzhehem Kollaps un
erwarteter Exifus Autopae Nr 723- Herz vergroflert mut starker Erweiterung des rechten
Vorhofes Ventricalus communi3, weit offenes FO Auz dem emnzigen Ventrikel entspringt em
grofles GefaB, das 1em oberhalb der Abgangsstells 2 Lungenartenien bildet Dia beiden
Korongrartenen entsprigen ebenfalls aus diese gememsamen GefsB Im Dereich des
Isthmus wird das GefaB eng und setzt sich m die Aorta thoraciea fort Mitralklappe fehlt

D Truncus vom 3 Tvp nach Collett und Edwards
Ventriculus communis, offenes FO, ISTA

Fall 58, K A Q, 10Tage SHJ Nr.20340.

Cyanose st Geburt Dyspnoe, apnoische Anfalle Kem Gerausch Rontgenbild Starke
VergroBierung des Herzens i toto, ausgepragter nach hnks PQ 1,48 Autopsie Nr 879 Kem
Yorh Zwer getrennte fuhren zu emem ewnzigen Ventnkel,
aus welchem em Truneus Dio zwer L ent-
springen aus diesem Truncus, Wie such die normalen Aste des Arcus aortae Das Herz ist stark
vergroBert.

Diag T vom 3 Typ Cor biloculare, Pericarditia chrontea
adhassiva an der Spitze und Hinterwand

Fall39, 8 1 @, 6 Monate SH J Nr 221/15

Tachypnos und Dyspnoe seit Geburt Lewchte Cyanose der Stirne Systofischea Gersusch,
3m starksten uber dom Sternum Klappender 1I Ton uber der Basis Bontgenbild Starhe
VergroBerung des Herzens, besonders Links, mit deuthcher Lungenstauung I'Q 1,65 Autopsie
¥t 119 GroBos, kugeliges Herz, Spitze vom rechten Ventrikel gebildet, starke Hypertrophus
der Muskulatur Ewn emziges groBes Gefa entspringt aus den beiden Ventriheln Ventrikel.
sptumdefekt, offenes FO 3 verdichtete Kiappen am Ostium des Truncus, aus welchem sich
sertlich der Trunews A pulmonalis bildet mit den beiden Pulmonalarteriers Ein DB verbindet
% A pulmonalis mut der Aorts descendens Proximal dayon st emne starhe Emengnog des
Arcos aortae zu beobachten

Diagnose Truncus arteriosus commurus vom 1 Typ nach Collett und Edwards,
offence FO und Ventrikelseptumdefekt, offener DB, ISTA
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Abb 57 Fall60 F W ', 4 Wochen Ksp J Nr 3215/47

a) mit, und geh Spitze ber Truncus arteriosus
commums vom Typ I nach Collett und Edwards Das Vorspringen des Herzens
nach rechts steht mit dem 1 m h
Lungenstauung

b) Schematische Darstellung des Falles
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Die Angiokardiographie ergibt im DAK eine starke Fullung der Aorta, wahrend
dic A pulmonalis kaum dargestellt wird Erst in den folgenden Bildern st sie
deutlich erhennbar und verschwindet dann wieder Nach 4—6 Sekunden, je nach

P: 4,54

Abb 58 Fall6l B.J Q,2 Monate hsp J Nr 4179/41

e Herz mut ab und gehobener Spitzo
und Lungenstauung bei Taussig Bing-Komplex

dem Alter, erscheint sie ernent 1m LAK Genau dieselbe Bilderfolge erhelten wir
ber einem alteren Kinde,

Der Herzkath i erlaubt die Ab vom Ej -Ki Il
indem hier 1n der Aorta eine mednigere S fsattigung als in der A. pul
gefunden wird, die infolge der starkeren Simstroposition mehr artericlles Blut
enthalt

Die Differentialdisgnose und die Prognose simnd 1n Tab. XIV zusammengestcllt
Therapie gibt es vorlaufig keine
Zusammenfassung. Die Diagnose emer kompletten Transposition der
Aorta mit Sinistroposition der A pulmonalis = Taussig-Bing-Kom-
plex kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden
Stark ausgepragte Cyanose seit Geburt,
Gerausch systolisch ym IT -III IKR links,

groBes Herz mit der A pul 1i
EK(. Rechtstyp, erhtshypertroplue, evtl Zeichen der Rerhtsuber]astung
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Abb, 59, Fall 62 B. H. o, Todesalter 5%, Jahre Ksp J.Nr 2303/50.
Anatorisches Praparat bet emem Taussig- Bing- Komplex (khnisch
diagnostiziert) Autopsie Nr 443/53,

Stellung der groflen GefaBe rmt transponierter Aorta, Sumstroposition
der A pulmonslis und offenem DB

Angiokardiographte Im DAK sofortige Fullung der Aorta, verspatcte,
mabige Darstellung der A pulmonals, 1m LAK Wiedererscheinen der
A pulmonahs,

Herzkatheterismus, Hohere Sauerstoffsattigung in der A. pulmonahs gegen-
uiber der Aorta.

Eigene Beobachtungen

Fall 61. B J. Q, 2 Monate Rsp.J Nr 4179/4{ (Abb, 58}

Generalisierte Cy anose seit Geburt Schwierigketten betm Trinken, wober sich Cyanoso und
Djspnoe tark Ap: Anfille. Herz 5Bert, Jautes hes Cerdusch mit
Maximum 1m IIT IKR rechts, diastohsches Gerdusch ym II, IKR rechts 1I PT deutlich
verstarkt. EKG Rechtstyp. Rontgenbild. Stark vergroGertes, kugeligea Herz. Abrundung
und Hebung der Spitze. Lungenstauung I'Q 1,51 Autopme Nr 678 VergroBertes Herz,
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b)

Abb 60 Fall63 R M of, 8 Monate KepJ Nr 717/50.
a) Herzhonfiguration bey Transposition der Aorta mut Swistroposition
und Stenoso der A pulmonahs, Drehung des Herzens um 180% tm
& Sinne des Uhy
b) Angiokardiographie  Sofortige Fullung des hochgalagerten rechten
YVorhofes und rechten Ventrikels und der Aorts Dia 4 pulmonalis kammt
nicht zur Darstellung Arcus aortar von hnks nach rechts verlaufend
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m

Das , grofte Herz" infolge X

Abb 61, Fall 83 Anatomisches Praparat vad
Y hea D 1

Aorta verlauft nach shrem Ahgang
~om Herzen rechts vo der A pulmo.
nals, entspricgt direkt aus dem rech
ten Conus ertenosus, setlauft dann
uber dem rechten Fauptbronchus
nter dem Qesophagus durch, um
wieder auf der linken Seste caudal
wirta 20 ziehen. Die A, pulmonala
entspringt hinks von der dorta rex
tend wbsr dem Septum. Ventrikel
septumdefekt (Durchmesser 1% em)

Diagnose: Transposition der Aor
ta mit Sistroposition der A pulmo
nalis  Arcus aorticns dexter careum
flexus, Ventrikolsoptumdefekt Mul
tiple Mibbildungen {Taussg Bing
Komplex).

Fall 62. M S &, 5Tage

Kap J Ar. 492944

Dyeproe und Blisso seit dem
1 Tag. Cyanose am 2 Teg. resch
zanchmend  Systolsches Gerausth
uber der Mitte des Sternums Roat
geabild Sehr verbreitertes Herz mt
schmalem  Gefaband, Abrundung
und Hebung der Spitze, kem sor-
springender Pulmonalbogen Lengen
stawung. PQ 1,84, Autopsie Nr 1015
Stark vergrofertes Hecz, hauptsich
Iich rechter Ventrikel stark erneiert
und hypertrophick Rechter Vorhof
stark dilatsert, lnker Ventnkel wenig
orweitest, Iinker Vorhof normal grold
Aorta und A, pulmonshs reien ge
memsam ther dem Ventrikelseptum,
Relative Polmonalstencas Feblen des
Septurn membranacetn

Diagnose: Reitende Aorta usud
A, pulmonalss, leichte Stenose der A,
pulmonshis,  Ventnkelseptumdefeht

Fall 63. R. M. of, 8 Sonate. Ksp J.
Dr 717/50 {Abb 60 und 61)
Kongenitale Cyanose, die gennger

zu werden scheint und ab 5. Monat

stationsr  blebt, Kema Dysproe

Bewun Ewntrit stark cyanotisch Ves-

groBertes Herz, Spitzenstol sm IIL

g IV, IKt rechts, Kem Schweren.

IL Ton deutheh akzentutert, bysto-

lisches GerSumeh, wm ILIKR rechis

am atdrksten zu horen Tuly 120

5050 rar Hg (lmher Arm)
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EKG- Zeichen emer Belastung i den hnken Brust: , die len Ab-
lettungen und der Vektor sprechen fur emne g . Vergrd, des
Herzens mit starker Vorwd g dor knken Konturen, im oberen Q1

Spitze nach rechts gedreht PQ 2,38 Angiokardiographie+ Aorts fullt mch achon suf dem
1 Bild, es kommt keine A pulmonalis zur Darstellung. Der rechte Vorhof liegt rechts hoher
sly normal, der rechte Ventrihel vorn und links, der Iinke Ventrikel hinten und rechta. Kind
stirbt mit 20 Monaten Autopsie Nr 127: Herz vergroBert, Spitze des inken Ventetkels hiegt
rechts Sio hat esne Drohung von 180° gemacht Aorta geht aus der rechten Kammer links
vorn ab A pulmonals entspringt reitend uber emnem Ventnhelseptumdefeht und verlauft
nach hinten, von rechts nach hnks Verhafe erweitert, offenes FO, Lungrnveren, Vv, cavae
und Aa, coronarie normal.

Diagnose T der Aorta,
Herzdrehung. Taussig-Bing- Komplex
Fall64. B H 7, Todeslter 5%,y Jahre. Ksp J Nr. 2393/50 (Abb. 59)

Keme Cyanose 1m Siuglingsalter Wegen Herzhlopfen yom Hausarzt kontrollert, Eat-
wicklung schwienig, bletbt immer nach s orn gebeugt Oft dyspnowsch Von Zeit zu Zext Odeme
Langsam zunehmende, maBige Cyanose Mt 5 Jahren zur Abklarung des Herzfeblers emn.
gewiesen  Leichte Cyanose Keme Dyspnoe, heme Odeme Starkes Schwirren Lautes,
echabendes, systolisches Gerdusch mit Maximum tber dem Erbschen Punkt. Gelegentlich
diastolisches Gerausch im II —IIL IKR parasternal hinks II PT stark akrzentwert Zahl
reiche Extrasystolen Puls. 120/Min. Blutdruck 85/70 mm Hg Leber leicht vergroBert
Hb 977, Leythrozyten 4,5Mill Himatoknt 45 EKG  Qpy 5;p-Typ Myokardschaden
Rnntgmblm PQ 2,18 Herz stark erwel!ert Spitze lewcht gehoben. Aortenbogen klewn,

hogen breut und Hilustanz. Rechter Vorhoferwettert
Anglolmrd.ogrnphm' Frubzoitige Fullung dor Aotts, schwacho langdaucrndo Fullung der
mit dem Auftreten des LAK. Herzhathetensmus
sﬂuemomm.gungm der Aorta (80,8 Vol.%) st mednigeralainder & pulmonalis (88,5 Vol )
Autopye Nr 443 Bestatigh die Kliusche Diagnoss emes Tausaig-Ring Komplexes
Diagnose Taussig-Bing Komplex be: fast Septum

P der A. mit Stenose,

g) Komplette Transposition der groBen Gefife (== gekrevzte
oder echte Transposition)

s Die Transposition der groBen GefaBe stellt die extreme
Rotationsstorung der Aorta und der A pulmonalis dar
und fuhrt mt seltenen Ausnahmen zu einem groBen
Herzen (Fancon:, Taussig, Mannheimer) Wegen

Jio der schlechten Prognose wird diese Anomabe ber der
ie von ) hiufig beobachtet. Abbott hat

v ste unter 1000 Hezzxmﬂ!nldungen 49mal angetroffen
1930 konnte Kato aus der Lateratur 97 Falle sammeln

Gibson fand 9 T unter 105 italen
HerzmiBbildungen. Hanlnn wnd Blalock steﬂ!en s 1948

in der ganzen Luteratur 123 Falle mut durchschnittlicher Lebensdauer von 514 Mo-
naten znsaramen Nur 6 Kinder uberlebten das 10 Lebensjahr Der alteste Fall,
der mit emer Tricusprdalatresie kombiniert war, kam mit 56 Jahren ad exitum
(Hedinger) Keith hat weitere 62 eigene Beobachtungen hinzugefugt. Bei seinen
Fallen betragt das Durchschnittsalwr 3 Monate Lo Bianco hat ber 79 aller

eyal en Vitten eine L 1 T der grolien GefaBe gefunden.

Das Verhaltnss Knaben—Madehen sst 2 1.

Vo
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Die Meinung verschiedener AA., daB das Vorliegen mehrerer zusatzlicher
Herzmibildungen die Prognose verbessere, telen wir nicht. Die langste
Lebensdauer haben wir bei den Fallen gefunden, die nur einen Vorhofseptumdefeks
anfwiesen

Wir haben seit 1925 25 Transposttionen beobachten honnen, die mut zwer
emzigen Ausnabmen alle im Saugltngsalter ad exitum kamen und pathologisch-
anatomisch untersucht wurden, Gerade im Rahmen djeses Vitiums fanden sich
Formen mit groSem Herzen ohne pathologischen Auskultationsbefund, so da8
wir mit besonderem Interesse die Dufferentiald ber den
idiopathischen Herzhypertrophien gezogen haben

Der Blutkreislauf. Das venose Blut fliefit vom rechten Vorhof zum rechten
Ventrikel, von dort durch die Aorta in den groBen Kresslauf Das arterelle Blut,
das von den Venae pulmonalesin den nken Vorhof und in den inken Ventrikel ge-
langt, wirdin die A pulmonalis getrieben, was mit dem Leben unyeremnbar 1st Dre
Lebensfahigkert wird nur durch weitere mnt diae MiBbuldi ermoglicht Wir
haben i Abb 62 die h Formen ellt und wie folgt emgetenlt

1 Transposition der grofien GefiBe mit Ventrikelseptumuefeht,
2 Transposition der groBen GefaBe mut Vorhofseptumdefekt,
3 Transposition der groBen Gefitfic mit offencrn DB und offenem FO,

4. Transposition der groBen GefaBe mut offenern DB und Stenose oder Atresia des Arcus
aortae (& 55)

Diese Transpositionen zeigen neben insamen Merkmalen spezifische Kenn-
zeichen, auf Grund derer sie voneinander unterschieden werden honnen Wit
verdanken Helen Taussig die genaue Kluusche Beschreibung Charakteristisch
15t nach 1hr dic verstarkte Cyanose an den oberen Extreputaten und am Kopf
Andere AA (Abramson) bestretten dies. Die Cyanose 1st 1 3/, der Falle schon
bex der Geburt vorhanden In den ersten Lebenstagen kann e Herzgerausch wie
auch eme VergroBerung des Herzens fehlen Bei den von Keith beobachteten
44 Kindern war 28mal em systohsches Gerausch bei der Geburt zu horen. Erst
allmabhich zeigt sich die kugelige Form, wober auf dem Ventrallnld ein sehr
schmales, auf der Aufnahme mm 2 schragen Durchmesser emn sehr brertes Gefa8-
band zu erkennen 1st, worauf Fanconi besonders hingewsesen hat. Sehr typisch
ist die fortschreitende Erweiterung des Herzens nach den ersten 3—# Lebens
wochen, Die Lungengefafe sind gestaut. Dre ungxol\urlhogmphischen Unter-
suchungen haben viel zur dieser A L {Castellanos,
Abramson, Goodwin) Im EKG finden wir efnen Rechtstyp mit emem ver-
breiterten P (Ingham, Oglesby}), selten enen AV-Block, Die Verschiebung der
Herzachse schwankt zwischen 115° und 160° In den pracordialen Ableitungen
werden haufig emn Uberniegen des rechten Ventrikels, eme High voltage und ein

biphasisches QRS beabachtet Zur operativen Behandly wurden v
Methoden vorgeschl ion der ublichen A nach Blaloeck-
Tk Vorh defekt oder eine

Taussig mt einem P
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2

Abb 62 D: der & MaBbald 3
bet der Transpouition der grofien GefaBe mit Vertellung der Cyanose

1 mut Ventrikelseptumdefekt, 3 mt offenem DR,

2 mut Vorhofseptumdefekt, 4 mut offenrm DB und FO

zwischen der Vena pulmonahs und der Vena cava cramals Leider haben drese Vor-
schlage bis heute noch zu kemen uberzeugenden Resultaten gefuhrt Korth und
Mitarberter schlagen die Implantation der transpomerten Gefifle am richtigen
Ort vor Mittels des kunsthichen Herzens sollte der Emgnff moghch setn Diese
Operation wurde viermal sersucht, aber vorlaufig ohne Erfolg

8 Rossi Herrkrankheien
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1 Transposition der groBen GefaBe mit Ventrikelseptumdefekt

Diese Vanation kann rein oder kombiniert mit offenem FO oder offenem DB
vorkommen. Wir haben 7 solche Falle beobachten konnen Die Lebensdauer
schemnt hauptsachltch mit der GroBe des Ventnihelseptumdefektes im Zusammen-

Abb, 63 Fall 66 K.E ', 2 Monate Ksp,J Vr. 5618/29

Typische Eiform mat ! Des
Transposition der Gefafie und Ventrikelseptumdefeht

hang zun stehen Unsere Kinder kamen alle mnerhalb von 33, Monaten ad exitum,
mit Ausnahme des Falles 66, der mut 14 Monaten, und 68, der mit 9 Jahren starb

Der Blutkreislauf, Das venose Blut, das vom rechten Vorhof in den rechten
Ventrikel flieBt, mischt sich hier mit dem vom linken Ventrikel durch den Vei-
trikelseptumdefekt kommenden arteriellen Blut und gelangt als Mischblut 1 den
groBen Krewslauf Taussig hat daranf hingewlesen, daB zeitwesse cin umgekehrter
Shunt zwischen den beiden Ventrikeln entstelien kann, so dal veneses Blut in dre
A pulmonalis gelangt, was ailerdings mcht von allen AA anerhannt wird

Das klinische Bild zeigt eme merst erst 1m Verlaufe von Wochen oder Monaten
deutlich zunehmende Cyanose Ber unseren Patienten war ste nur dremmal an
generabsierter Ausdehnung bet der Geburt vorhanden Ber den ubrigen trat mie
erst mit 2 Monaten als Anzeichen des raschen Herzversagens auf Dysproe und
Hustenanfalle kennen schon fruh vorhanden semn. Emn Gerausch hann besonders
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1n Fallen mit grofem Ventrihelseptumdefekt fehlen. In 3 unserer Falle (66, 67, 69)
bestaml nre ein pathologischer Aushul befund. Bel den ubrigen war em
systohisches Gerausch zu horen, das in bezug auf seinen Charakter und seine Lo-
kalisation keine Ruchsehiusse zichen hieB

Abb 64 Falli0 S.M. @, 10 Wochen. Atp J Mr 1304/30
Typinche Angiokartiographio bet Transposition mit Vent kel
scptumdefokt

Die rintgenologische Untersuchung zeigt (Abh 63) etne VergroBerung des
Herzens mn toto, besondders nach hinks, und imporuert als Erform Dae GefaBband
tstmderv @ Aufnahme schmal Die Lungengefafie sind gestaut

Das EKG 1s¢ uncharahtenstisch Wir fanden dresmal emen Rechistyp mit
Rechtshypertrophie und esnmal (Fall 71) een Linkstyp mt Lankshypertrophre
und P mutrale (single ventricle)

Die Angiokardiographie zeigt als charaktersstisches Merkmal schon un DAK
die Fullung der beiden grofen Gefafle, ohne daB es zu emem typischen LAK
hommt (Abb, 64 und 65) Diese Tatsache 1st von Bedeutun} in der Differential
dagnese gegenuber der Transposttion mut einem Vothofseptumdefekt Pathagno.
monsch 1st auch der in entgegengesetzter Richtung, @ h von links unten nach
rechts oben serlaufende Conus pulmonals

.

Die Resultate des Herzkatheterismus sind nur bes zierhch gesacherter rontgeno-
logischer und angiokardsographischer Diagnose von Bedeutung Das Eindringen
mut dem Katheter m che Aorta 15t hein genugender Bewess Nur selten gelngt es,
durch den Ventrihelseptumdefekt den linken Ventrihel 2u errerchen. Die hohere

8 Rossi
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Abb. 65, Fall 69. H.P &, 2 Monate. Asp.J Nr £385/47
) Angiobardiographie mit glechzeitiger Fullang der Aorta und der A. pulmonahs bei
Transposition der Gefd8e rmit Ventrihelseptumdefekt. Man beachte die entgegengesetzte
Richtung des Conus (i post mortem ausg }
b) Anatomusches Praparat von Fall 63
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Dio Transposition der grofen Gefalle
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Sauerstoffsattigung in der A pulmonalis als m der Aorta und der beidsertig gleiche
systolische und diastolische Druck sind fur das Vitium typisch.

Dre Differentialdiagnose, Prognose und Therapie, sind 1n Tab, XIV zusammen-
gestellt, 3

2. Transposition der groBen GefaBe mit Vorhofseptumdefeks
Die Kombination der Transposition mit einem Vorhofseptumdefekt bzw. mit
emem offenen FO bei geschlossenems DB und mtaktem Septum interventricu-
lorum ist emne schr seltene MiBbildung. Taussig hat keinen Fall beobachten

Abb 66 Fall73 O D. &, 10 Wochen Ksp J Nr £569/35

Kugel Herz mit und L
Transposition der grofien GefaBe mit Vorhofseptumdefekt

konnen Kato fand in der Literatur 9 Falle Halpert und Cushing konnten zu
einem eigenen Falle aus dem Schrifttum noch 3 weitere hinzufugen, so dal die
Gesamtzahl der bis jetzt beschriebenen Falle, emgerechnet die Publikation von
Rushmer (1953), 14 betragt. Wir haben diese Kombination 4mal beobachten
kénnen. Nach verschiedenen AA soll die Lebensd nur eimige Stunden oder
Tage betragen, Unser jungster Fall erreichte das Alter von 214 Monaten und der

alteste von 10 Monaten.




Dis Traneposition der groBen GefdBe 119

Der Blutkreislauf. Das Blut kann, je nach den stark wechselnden Druckver-
haltnissen, zwischen den beiden Vorhofen hin- und herflieBen, Das so entstehende
Mischblut wird von den Ventrikeln in die groBen Gefafe gepumpt. Nur wenn die
Verbindung zwischen den beiden Vorhofen groB genug 1st, ist eme langere Lebens-
dauer zu erwarten.

<D
sb Q cs

Tbe

Abb, 67. Fall 72, . O, &, 3 Monate Ksp J.Nr 7570/31.

1 ho D des von vorn und
% gesehon, zur des schmalen Gefs

Das Kinische Bild icht demjenigen der vorhergehenden Gruppe Bei allen
unscren Patienten bestand mm Gegensatz zu den Formen mit \'enmkeleeptum<
defeLt seit der Geburt eine g ierte Cyanose. Ein lisches Gerausch war
myt emner einzigen Aumahme (Fall 73} immer zu horen

Die ri ische U hung ergibt t h ise eine Kugel. , da
mfolge des Shuntes zwischen den Vor}mfen der rechte Vorhof gewaltig erwertert ist.
Die Tmnsposlt:on der grol}en GefaDo mit Ventrikelseptumdefeks ist auf Grund
ihrer exft rontgenol h abzutrennen Das Gefafband 1st
schmal, was die Abb 67 erklaren soll Kombiniert sich mut dem Syndrom ein
Arcus aortae dexter, wio 1m Fall 75, so wird das schmale Gefafband nach rechts
verschoben, ohne daB die ubngen Herzkonturen verandert smnd (Abb, 68),

Im EKG fand sich in unseren Fallen emn Rechtstyp mit Rechtshypertrophie

Die Angiokardiographie wurde bis jetzt noch nie ausgefuhrt Esist anzunehmen,
daB die Fullung der Aorta sofort beim DAK und d.\e]emge der A. pulmonalis mit
dem typischen, 1n den Conus etwas spater,
d. h pach der Darstellung des Lnken Ventrikels lmd dem DurchfluB des Kontrast.
ittels durch den Vorhofseptumdefekt erfolgt

Die Differentialdizgnose, Prognose und Therapie sind 1n Tab XIV dargestells,

Unsere eigenen Beobachtungen sind in Tab VIII zusammengestellt,



Abb 68, Fall 75 L J @, 3 Monate. RKsp J.Nr. 594951,

«) Ty pesches Kugelherz mit nach rechts

und Lung be1 emner T
Vorhofseptumdefekt und Arcus mortae dexter.
b) Anatomisches Praparat des gleichen Falles,
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122 Das groBe Herz" nfolge H tm Saugh

3. Transposition der grofien GefaBe mit offenem DB und offenem FQ

Es ist dies die haufigste Variante in der Gruppe der Transposttionen, Viele AA.
sind der Ansicht, daB diese Kombination theoretisch mit einem langeren Leben
verewnbar ware. Unsere 14 Fille sind aber alle nach wenigen Wochen ad exitum
gekommen

Der Blutkreislaaf, Das venose Blut fliet in den rechten Vorhof, wo mnfolge des
wechselnden Shuntes Mischblut entsteht, das in den rechten Ventrikel und von
dort in die Aorta gelangt. Das arterielle Blut stromt vom linken Vorhof 1 den
linken Ventrikel und von dort in die A. pulmonalis. Von dort flieBt ein Teil in die
Lungen zuruck, der groBte Teil jedoch weiter durch den offenen DB m die Aorta
descendens Die Lebensdauer wird durch das Ausmafl des durch den Vorhof-
septumdefekt stattfindenden Shuntes bedingt

Das klinische Bild, Meist besteht eme kongenitale Cyanose von wechselnder
Anspragung Nur bei 2 unserer Falle fanden wir, wie es theoretisch zu erwarten
1t, eme verstarkte Cyanose am Kopf und an den oberen Extremitaten (Fall 76
und 85) In allen anderen Fallen war sie generalisiert. Die Dyspnoe st fast immer
deuthch vorhanden Die VergroBerung des Herzens bis zur Kugelform tritt sehr
fiuhzeitig auf. Wir konnten ste schon am ersten Lebenstag beobachten. Ein
Gerausch fehlt zem mmndesten 1 den ersten Wochen in etwa der Halite der Falle
Emn langdauerndes systohsches Gerausch (das auf den kombinierten DB hin-
weisen konnte) wird weder 1 der Lateratur angegeben, noch konnten wir es in
unserer Kasuistik feststellen Der Shunt durch den DB geht von der A pul-
monalis zur Aorta und fuhrt nicht zur Dilatation der A. pulmonalis, so daB eine
Wirbelbildung und das daraus resultierende Gerausch ausbletbt

Dre rontgenologische Untersuchung zeigt ein stark vergroBertes, kugeliges Herz
(Abb, 70) m1t abgerundeter und nach oben verschobener Spitze und sebr schmalem
GefaBband Es ist darauf aufmerksam zu machen, dag beim Saugling infolge
enes Lungenemphysems ein ebenso schmales GefaBband entstehen kann Der
Pulmonalbogen fehlt; die L faBe sind fast hmslos gestaut.

Es kann auch vorkommen, daB m den ersten Lebenstagen die typische Herz-
konfiguration fehlt (Abb. 69a). In solchen Fallen erlaubt nur die Angickardio-
graphie und wenn moglich der Herzkathetenismus die Diagnose.

Im EKG fanden wir in den wenigen Fallen, wo es ansgefuhrt wurde, einent
Rechtstyp, fast immer ecine Rechtshypertrophie oder, wie im Falle 86, emnen
Linkstyp mit P pulmonale und fraglicher Rechtshypertrophie

Dre Angiokardiographie zeigt die sofortige Fullung der Aorta im DAK und die
Entstehung emes lange sichtbar bletbenden LAK mit Fullung des Conus pul-
monalis, der in entgegengesctzter Richtung von hnks unten nach rechts oben
verlauft. Auf diese charakteristischen Merkmale hat besonders Castellanos
hingewiesen

Die Differentialdiagnose, Prognose und Therapie sind in Tab. XIV dargestellt
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i
. e a

L AN

b)

Abb 69, Fallg9 J A Q. Ksp J Ar. 2366/53
U

r ber emer T der grofen
Gefafe mit oﬂ'anem DB und FO vom atypischen Bild, charakterusiert
durch das Auftreten der rontgenologischen Zeichen ener starken
Belastung des rochten Herzens (sm ersten Lobenatag) zum typischen
Buld {mut 4 Wochen}



Abb 70 Fall 76. H J o, 0 Wochen Kep.J.Nr 2488j27.
Typische 1t stark

Herz und
sehr schmal,

d ber emner Transp dee grolen GefdBo
mit offenem DB und offenem FO

a - I

< GefaSo mit
. 71, Fall 80 EKG ber emer T der groBen
;\;:;lem DB und offenem FO — S —Q,-Typ P schr hoeh m allen Standardableitungen

I 1,8 mV}, ST i V;—V, deutlich gosenkt,
(ll)‘:agnoao: slhwom Ub;rlmlung des rechten Herzens mit Zeichen dor Ify pertrophie.
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Unsere 14 beobachteten Falle sind in Tab IX zusammengestellt

Zusammenfassung. Die Diagnose einer kompletten Transposition der
groBen GefaBe hann auf Grund folgender Befunde gestellt werden:

Generalisierte Cyanose, meist in deuthicher Auspragung, selten am Kopf und
an den oberen Ixtremitaten verstarkt, Dyspnoe,

Gerausch 8ystolisch, uncharahtersstisch, fehlt oft,

grofies Herz, hugelig, ber Kombination mit Ventrihelseptumdefekt dagegen
ovalar, GefaBband schmal,

EKG. Uncharakteristisch, haufiger Rechtstyp mit Zeichen der Rechts-
uberlastung,

Angiokardiographie Im DAK glerchzeitige Fullung der Aorta und der A. pul-
monahs, Conus pulmonals verlauft von links unten nach rechts oben,

ber Transposition mit Vorhofsep defekt G 1ge fruhzeitige Dar-
stellung von DAK und LAK,

Herzkatheterismus. Hohere Sauerstoffsattigung i der A pulmonals als
m der Aorta

1) Korrigierte Transposition der grofien Gefufle (die Gefafle entspringen
aus homologen Ventrikeln)

In sehr seltenen Fallen kann die Aorta vorn aus dem
hinken Ventrikel und die A pulmonalis hinten aus dem
rechten Ventrikel entspringen Es handelt sich also bet
normaler Lage der Herzhohlen um emne 1solerte Drehungs-
storung der grofien GefaBe Schmincke und Doerr
haben zugleich mit dem § Fall der Lateratur embryo-
logische und anatormsche Studien veroffenthicht Uber
frohere Falle berichtet Rokitansky. Emerson fugte
3 eigene Falle hinzu, wober zweimal die Transposition der
groBen GefaBe durch die gleichzettige Drehung der Ven-
trkel korrigiert und exnmal durch die Inversion der groBen Venen, die ins Herz mun.-
den, hompenstert war Mahatm und Rynck benichteten 1951 uber einen weiteren
Fall Wir beobachteten den Abgang der transponierten GefaBe aus einem einzigen
gedrehten Ventriculus commums (Fall 90) Die A pulmonalis war atretisch und
entsprang hinterhalb der Aorta, die Pulmonalaste wurden von der Aorta durch
ewnen offenen DI versargt AuBerdem zeigte der Fall emne Mundung aller Lungen-
venen 1n die Vena brachiocephalica simistra, was eme doppelte Korrektur der
Transposition darstellt Es bestand gleichzeitig eme falsche Dar g, die
von Grob beschnieben (Abb 72), und eme Mil ie mit Innenkor
die von Gasser und Willi besprochen wurde.
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Tabello IX«

enc Beobachtungen: Transposi

1m Séughing

n der grolen GefaBe mit offenems DB

_ Eig
Falt  Name| JI.Nt Todes- | Dyspnoe i Cyanoae
R alver | Auftreten |Lokallsation| Gerduseh
nJy o ey seit Geburt,  seit Geburt  Reneraliert, nystohseh
el Ksp asten athrher am
oberen Terf des
horpers
77 WWIT 402423 0Wo st Geburt  seit Geburt  gracralimert in
g Kep
79 M A 200934 10Tz seit Goburt  seit Gebuxt  generatieert o
d Eep
0 KW 075 CWo st Geburt  scit Geburt  pemcralisiert unrclir
<2 Kep
0 AM 233 3o Reime clt Geburt  gemeralindert  ber Spite und
o3 Tylmonalis
& suM s 2Tg Seie seit Geburt  gentrabisiery Tom
e 34 sehr stark
82 aw 4642 1Wo hene sut Gebure genetalisiert hem
i SIf
83 8D 80744 1Mo seit Geburt  sext Gedure generalisirt avsfoli-ch,
Q@ SH ne 11 DT verstukt
84 HL 8543 6o Reine selt Geburt  penerallsiers  lefse, systoliche
? SH I TT e
Mhappenl
& MTI e 1Tg st Geburt  selt Guburt  Kopfund obere hem
o Esp Latremitattn,
am
wenlg deutlich
se  HA a5 7Wo bel miy 6 Wo systolisch
Ksp Angtrengung Lxtremitaten
am Beglan, dinn
genecalisiert,
fr(ther nur bel
Anstrengung
87 EW  a25i8 £ wo keine  Anfalloseit  generalblert systoliseh
od Ksp selt? Wa
83 WA 1031/38 T Wo seit Gebure selt Geburt generallsfert keln
Q Fap
8 2300/53 1Mo st Geburt  seit Guburt  Generalislert aystolisch
o
a4 A putmonalls
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ERG

Rechtatyp
Rechitshypericaphic
P mitzale

Keehtvtyp

echtrtyp,
r wlmwﬂ.

Links
3 Nlmamh

)xmmnymnmx'hh

typ
Ilfrhlnhy‘wrlm(lhh

thon,
ehr hech und brete

Rechnty o
Rechiubepectropti

sehr hoch und spitz
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Rantgenbild

Sehe grobes Herz, bes links, kugelic,

schr ehmates Gefagband,  Ludges

stanng,
165

Sehe groCes Herz bes finks, schmats

Gefavband  Lungenstauant,

rQLa:

sehy grofus Heez bos Hnky
FQITT

~ehr groBrs etz bes linke achmales
o Favhaml L ungintanung,
Pz

x groven Tfeez bes Dnka sehmalos
mtacmm) Lngenataaing

~hir oot s Herr bey Dinks

Groges Herz bes links, schmales Ge
fachnd, Lungunstangng
ray

Grages Herz, i Links, schmales Gee
f3Chand, Lungenstaunng,
Q168

Sehr grogen Iz, Nrigung rur Bugel
form, breltes  Gefagband, Lungin

x grates Hetz, bey links, echr
schmales Gefabband  Lungenstaonng,
raiz

“elie ggoties TMerr, bes Tinke sehmalcs
Gefatband, Lunzénstaunng,
razem

ehr grolis Herz bes tinks
Gefaband, Lungenstanyng,
tx)

sehmales

bt grotes fievs zndchat mit elarkce
Hypertophit drs pechten Ventkris
dipn typreh mit engem G Galband,
Po 1

Autopate

NE 74T Sebr grofee Herz, bes vom
rechien Senteikel gebiidet’ TH. 5O
offen, 712 offen (2 em D), she
Meiner ¥ w.Defeht

Dr 10%4 Sehr groCes Herz ben binky
TR, FO offen, DIS offen, ¥ % geschionsen

Nr £06 wehr groges Herz rechter Ven-
{rAetanyl nd w ey perdrophie

‘R_FU) offon (3 3 mm), DU offen, \»
seschionen

NF708 Solr grofies Heer, statke Yscte)

LiRung dex rechten Ventrikely, atacke Fr

weterung ken Vorhofis TR F0

wchlitzFigmug iy
concl

1% Groker Herp, TR, RO offn,
DB offen V3 grschioss

¥ 1240 Groes Terz gewsltige Hy per
yrortie des redhien \enteikels vechicr
Vorhof » welt T 3
seachlusson, Y~ intakt

rofes et Hypertrontie e
ke etmien T o
offit AN intak

733 Gesa Mz, TR FQ offen
P R

31 87 Schy groles Hers TR, FO ofn,
Dioffen, V5 fnlake

Nr 366 Sehr groges Hers mit parkee
Jutedizung d frcbren Motz TR

e (o, s, D15 Welt offon (12 mey.
NS Gewrttamet” Colithsuleeroms

Nr 803 sohr Horz, bes som

Fetbten Veatl eebiiget. TR ro
offen (5 3 mund DB offen, ¥ 8 geschionsr:

N0 Setw arobe Herg Hypestroshic

trelten Sentrikely, TR FO offrn
T e etnen Bt oo
tricylare

£ 101 Senssrofeniters Hypertrooiue
dr( bebdon Hetzkamm m dad Yorhfe,
O offin, DB wert offen

¢ 37 &ebr groges Herr Jigoretaat e
drr betdey dtetzkammern, TR, }
DB welt offon
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labelle IX+
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it offenem DB

vame Todes- | I Cyanan

Fall | Name, J.Nr Siter | DYSPOOS | yurireten TLokalisatton | Oerduseh
S S S o o

systolisch

9Wo  seit Geburt,  selt Geburt  geperaliert,
Husten stk

™o Mg massier
o Kap Ther am
oberen Teil des
Srpers
77 I 4024/23  0Wo  selt Geburt  seit Geburt  gemeralisiert hen
Q Rap
79 LA 210734 10Tg st Geburt et Geburt  generalisert M
g K
TR W 4540035 6Wo  sut Geburt  seit Geburt  gencrillsfert unsielir
o hep
S AN 297839 3Wo Lefne mit Geburt  generatifery  Gber Spitze und
7 hep Punnonahis
81 sH  Rn 2Tg Relne seit Geburt  generalivert heln
g EL sohf stack
82 G W 4812 1 Vo Leine suit Gebury generallvert ko
= SH
8 85D 80744 1Mo selt Geburt  scit Geburt  gonerafislert sustoliach,
Q SIC wechselnd I PEvrstarit
s HH 33445 6 %0 heine seft Geburt  generalslert  feise sytolich,
[ 51 T e
Kappnd
35 MF 845245 1Tg selt Geburt selt Guburt Aopfund obere hem
Esp xtremltiten,
Wwenfg deuth
' A 8331168 7 Vo bei mit 8 %o untere systuliech
& Ksp A tromritat
am Beging, dagn
seneralistrt,
frither nu b [
Avstrengung _
§7 KW 42546 4Wo keine Anfalleselt  generalisiert sy stoliuch
o Ksp selt1 Vo
§8 WA 193153 7W0  seitGeburt  selt Geburt  geneealishrt Xeln
Q Kap
o B = -
8 3 2306/53 1Mo wltGeburt melt Grburt  grocralislert eyt
Kep A pulmonalis



Die Transpowition der gmflen Cefale 129

Da die korrigierte Transpoition eine auerst homplexe Anomalie ist, 1Bt sich
schwer ein einheithches Bild des Bl isl. und der klinischen und rontgen-
ologtschen Jerkmale geben. In der Halfte der beschriebenen Fille wird eine
Vergrolerunz des Herzens efwahnt.

Eizene Beobachtungen

Fall 80, 2.4 7, 2 Monste. Kap J Nr 1115 50
Imm 2. Schwangrrschsfismonat Blutung und Erbrechen rait Husten und Fieber. Gelurt

narmal, Ap . Leichte H rgenbidd Helle Lungen, sehr kiewe Hlr,
hein Hiustanz, Herz verzrolort, breonders ke, Sgitae abgerundet urul gehoben. Rechter
Vorhof erwertert Im 2 und Ve oy —

des hnhen Ventrihels Betm Oesophagogramm Arcus aortas dexter PQ 218, Die Angro-
Sardiographie zeszt sofort nach der Emsprtzung eme diffuw. glewhmalige Fallung aller
Herzhshlen, dhe Aorta wird eofort dasgestellt und verluft nach rechts cie A pulmonalis st
rucht zu sehen Es ward das Bild dea .. Peeurdo-Truneus srteniosus ber Cor tnlacafare und Arcas
asortae dexter dargestellt Autopsie Nr 371- Zeigt ein verzroBertes, erformiges Herz mrt
etark entwickeltem rechten Herzohr Berde Vorhofe bre Aommunizeerend. ke Ventrihel
septum, nur ewn emziger Ventnkel Kommerte Transposition der groBen Gefile bet Atreas
der A pulmonala A pulmonalis dextra st durch emen dentlichen offenen DB aut der Aorta
verbunden Die Aorta entspringt eher son rechta vorn, die A pulmonali eher von links binten
D 4 Lungenvenen veretmigen sich 1n emmem gemeinsamen gréQeren senceen Gefal, dasq

m die Vena smstra mundet AuBerdem sind folpende 3
taldungen festrestelit worden 3 Lunﬂnlappon beidseitrg, inverse Drehunz des Magens ber
narmaley Drehung des Duodenums, Mesentenam commune Aplase der Milz.
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3. Der Vorhofseptumdefekt

MiBbitdungen des Septum atriorum gehoren zu den haufigsten Herzanomahen
(1e nach den Statistiken bis etwa 40% der kong len Vitien) Im folgend:
Kaptel werden im besonderen jene Miibildungen besprachen, die zu emem groBen
Herzen fuhren

Bereits 1 19 Jahrhundert finden wir daruber in der Literatur emngehende
Beschretbungen (Peacock 1866, son Rokitansky 1875)

Maude Abbott fand unter 1000 & alen H bld 40mal em
1ealtertes offenes FO, 10mal e Ostium secundum persistens, 18mal em Ostium
primum persistens  Schwere Grade der Anomalie, dargestellt duieh das Cor
tnloculare biventriculare, werden m der glerchen Statistik nur 5mal erwahnt
Lutembacher lenkte 1016 die Aufmerksamkeit auf die haufige Kombination
des Vorhofseptumdefehtes mit emer Mitralstenose Die ersten Hinwerse auf das
Vark e Saugl lter von deutschen AA (Gellert Muller,
Dressler) Mec Ginn und White hoben hauptsachiich dre Komlination nut
KlappenmiBhldung hervor, die auch Roesler nach emer Durchsieht von 62
Fallen betonte Allein treten die Vosseptumdefekte in etwa 7—25°, der Falle
auf und m 85°, sind sie kombrmert mit anderen hongenitalen Herzmifiildungen
(Brown Bedford, Lind)

Embry ologische Betrachtungen Indervierten Wocho der embry onslen Entwichlung
(Corning) begmnt die Tetlung des Atrum commune Vom Dach her bildet sich das septum
primum, das stch haudalwdrts weiter entweckelt, entgegen dem mch gleichzetig yon unten
nach oben ausbildenden Ventrikelseptum Bevor das Septum primum den Canals auriculars
erveicht, entateht i dessen aberem Tedl, wahescheiakeh nfolgo emer zu starken Spannung,
eins Atrophie, die zur Bildung des Ostium secundum fubrt Gleichzeitg erschernt etwas mehs
rechts vom Septum primum, ebenfalls kranial haudalwarts sich entwickelnd, das Septum
secundum und legt sich dem unteren Rand des Ostium seeundum guf Damit ist cio Klappe,
d k das FO gebildet

Storungen i der Entwichlung der verschiedenen Septa fuhren zu den Vorhofseptum
defehten, und zwar, in der Reibenfolge der Sehwere zum offenen FO, dem Ostiam primam
persistens, dem Ostium sceundum perasstens, dem Oustium atrioventriculare commune vad
endlich 7n dem Cor triloculare hrventnculare

Die Kombinatien emes ¥ mit emer wird Lu
Syndrom genannt Uher die Entstehung der Mitralstenose sind sich nicht alle Ad emig,
mo wird teils als primdre MiBbildung, teils ats Folge etnes entzundhichen Prozesses betrachtet
(Costa, Routiére} Andere fubren den Vorhofseptumdefekt suf eme falcho Teilung des
Septumn aorto pulmonale zuruch, was die Entatehung emer Llemen Aorta und einer groBen
A pulimonalis becingt Dieses sog wsyndrome do I grande pulmonaire — petite aorte witd
sly prundre Ursachn der Vorhofseptumdefekte angesehien (Laubry )

wacher

Physialogisehe Betrachtungen. Hs ist ublich, den Vorhofseptumdefeke als nicht
<y Vittum oder als mt erst spat Cy anase Nach
Taussig vt wahrend der ersten Lobenstage oder wochen durch besondera Druckverhditnist
etn Shunt 1 om rechten zum linken Vorhof moghch Damut 13t emno Cy anae, die oft nur tm den
ersten Lebenstagen bet Anstrengungen auftritt, erhlirheh In der Regel erhoht sich wahrend
der ersten Lebenstage der Druck 1m linken Vorbof, beasnders m den Fallen mit Vitralstenase,
und bedingt emwen Shunt yom hinken zum rechten Vorhof In der Folge kommt es zur Lr
\etterung des rechten Vorhofes, des rechten Ventrikels und der &, pulmonals Auch die
LungengefiBe werden gestaut Da nur wentg Blut s den Tinken Ventrikel und in die dorta
flieGt, werden e hypoplastisch Nur m seltenen Fallen exhobt sich apater der Drucl s rechten
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Abb 4 Schematische Darstellung der Pmbr)o!agm und Ana
torue beyden Formen son V

Vorhof, 50 daB em Shunt 1n umgekehrter Richtung,d h von rechts nach links, entteht und ema
Cyanoso suftritt Selzernnd Lewas fanden unter 180 Fallen it Vorhofseptumdefehten 11mal
ene davernde Cysnose, die bei 2 Patrenten seit der Geburt, ber den anderen erst nach dem
10 Lebensjahr zu beobachten war Die Abgrenzung soleher Formen gegenuber dem Ersen-
menger Komplex 15t Llimisch sehr schwierrg und gelingt hur mit Hilfe der Angiokardiographue

Taussig sowie Brannon und det Ansicht, dal dio ohen bexprochene, dauernde Cy anose auf

nfolge der L

seits durch die mit Hilfe der K. Druek
trikel und m der A pulmonalis erhlart wenden Lonne

#et, welche 1hrer.
1m rechten Ven.
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Abb 75. S W. f, 16 Tage hap J.\r 651651, Autopuie Nt 1517,
a) 1lerzy ergroBerung und Lungenstauung ber ememn Fall yon offenem FO.
L} Offenes ¥O, vom rechten Atriam aus gesehen; atarke Erweiterung des rechten
Atriums und der rechten Auncuta,
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Die anatomischen Formen des Vorhofseptumdefektes:

a) Das offene FO. Die leichte Form des Vorhofseptumdefektes stellt das offene
Foramen ovale dar, das oft autoptisch nachgewiesen wird, ohne klimsche
Erscheinnngen gezeigt zu haben. In rund 50%, der Sauglinge findet sich bis zum
Ende des ersten Jahres emn offenes FO, bei den Ernachsenen in etwa 3005, ohne
daB dieser anatomische Defekt eine funktionelle Storung verursachte (Klinke).
Tntt eine Tricuspidal- oder Mitralstenose auf, so kann em offenes FO sekundar
in Funktion treten und eine Erweiterung des rechten, bzw. linken Vorhofes
bewirken In Form einer Sicherheitsklappe kann das FO haufig das Leben wahrend
mehrerer Jahre ermoglichen (Abb. 75)

b) Das Ostium primum persistens oder der untere Vorhofseptumdefekt beruht
auf der ungenugenden Entwichlung des Septum primum {Abb. 76)

c) Das Ostium secundum persistens oder der obere Vorhofseptumdefekt ist oft
schwer von dem offenen FO zu unterschexden und wird haufig damit verwechselt
Mest ist das offene Foramen secundum mit emer Pulmonalstenose kombiniert
(Abb 77)

d) Das Cor triloculare biventriculare ist durch das vollstandige Fehlen des
Septum atriorum gekennzeichnet (Abb 78} und tritt viel seltener auf als das Cor
tuloculare biatriatum, Abbott stellte unter 42 Fallen von Cor tnloculare 15mal
em Cor triloculare brventniculare fest. Conn hat in der amerihanischen Literatur
15 Falle von Cor triloculare gesammelt und fand nur ein einziges Cor trloculare
iventriculare. Auch Rosario sowie Marquez haben je emnen Fall beschrieben,
50 daB uns bis heute insgesamt 22 Falle von Cor triloculare biventricularc be-
kannt sind

¢} Das Ostium atri icul 15t eine Hi lte mit schlechter
Prognose, die auf eine sehir fruhzeitige Entwicklungsstorung zuruckgefuhrt werde;
muB Es handelt sich meist um eme Kombination des Ostium primum persiste»
mit einem mehr oder weniger groBen Ventrihelseptumdefeht In der diastolis b
Phase erfolgt eme Mischung des Blutes 1n beiden Vothofen, bzw. Ventrsbeds
Rogers und Edwards fanden in der Literatur 53 sichere Falle mit )3 n
atrioventriculare commune. Wir stellten diese MiBbildung bei 156 Sauy? g
autoptisch fest. Nach Robinson tntt der Tod m 50%, der Falle schon % Liwse
des ersten Lebens)ahres em (Abb, 79)

Das khmsche Bild des Vorhofsep fektes 18t 1m Saugl Mter ayohemy,
teristisch, so daB die Diagnose auBerst schweertg und oft unmoghch 273 anuilo; 0
P ST TUL Foe e
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dic Rogers und Edwards w der Literatur fanden, wurde bef 2 ..
Verlaufe der ersten Monate eme Cyanose beobachtet, bei 7 wer »p -

handen und bet 25 feblten diesbezighehe Angaben Bt unseres 77 7, s 5 ..
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sich ber den 6 Sauglingen, dte 1n den ersten Lebenstagen ad exitum kamen, schon
ber der Geburt eine Cyanose, wahrend sie bei denjenigen mit einer langeren Le-
bensdauer (emner starb im 10. Monat) fehlte. Der Vorhofseptumdefekt fuhrt
in cinem groBen Prozentsatz der Falle zu emer Dystrophie und spater zum
habitus gracile®, Interessant ist die haufige Kombination nut multiplen Ab-
artungen, z. B, mit Arachnodaktylic, was Abbott, Roesler und Tauvssig betont
haben Besonders haufig tritt der Vorhofseptumdefekt und vor allem das Ostium
atrioventricutare ber der M loiden Idiotie auf. Evans, der 1930
alle Falle von M lorder Idiotie ellte und 28 eigene Beobachtungen
hinzufugte, fand be: eimnem Drittel einen Vorhof- oder emnen Ventrikelseptumdefekt
Mannheimer und Robinson hoben die Kombination der Mongoloiden 1diotie
mit emem Ostium atrioventriculare commune hervor, die sie in 509 von 39 Fallen
nachwersen konnten Bei den 2% Mongotorden Idiotien von Granata war das
Ostium atrioventriculare 14mal vorhanden Von unseren 15 Fallen mut Ostram

atrioventriculare waren 11 M loide Idiotien
Dre Herzsymptome beim Vorbofseptumdefekt smd uncharakteristisch, Roesler
betrachtete den Herzbuckel als path isch fur den Vorhofs defeht

was nicht von allen AA. ancrkannt wird Er wird nur m etwa 20% der Falle
beobachtet Im Sauglingsalter sprelt er sicher keine Rolle Wahrend der ersten
Wochen oder Manate kann ein pathologischer Auskul befund fehlen oder
en leises systohsches Gerausch inks im IX —IIT TKR vorhanden sem Es handelt
sich meht um emn schabendes Prefistrahlgerausch %18 beim Morbus Raoger, aber
es hann manchmal doch emen ziemlich scharfen Charakter aufwessen Der 11 PT
15t fast immer verstarkt Uber den Lungen hort man haufig diffuse, grobblasige
Rasselgerausche mfolge der oder der rezidevi ien Bronchttiden oder
P Barber beobachtete be1 62 Fallen stets ein systolisches Geransch
und fand auBerder 36mal uber der A. pulmonahs em diastolisches Gerausch,
Das systohsche wie das dastohsche Gerausch ist wahrscheinlich emne Folge der
Wirbelbtldung 1n der erweiterten A, pulmonahs oder der starken Erneiterung des
rechten Ventrikels, die za emer relativen Einengung des Conus der A pu]mona]}*
fuhrt Bel unseren Saughngen stellten wir nur i emem Drattel der Falle cin
deuathches systolisches G h fest, ein d lisches fehlte immer, es st 1m
Saughngsalter kaum zu erwarten Bei alteren Kmndern wird das dustolische
Gerausch 1 5—13%, der Falle ervahnt (Met1anu) Nur sclten fehlt uberhaupt
emn Gerausch

Die ritotgenologische Untersuchung zeigt emne starke VergroBerung des Herzens
1 toto, wobei der rechte Vorhof besonders beteiligt ist Von allen nicht-cyano-
tischen Vitien fuhrt nur der Vorh ) lefekt zu emer so ausgepragten Herz-
vergroBerung Der hohe Ventrikelseptumdefekt (S 172) bewrkt ebenfalls eme
HerzvergroBerung, die Beteiligung des rechten Vorhofes ist aber weniger aus:
tefekt. Ein weiteres charakteristisches Merhmal
o 1o v-et -ty Belastung der

"orhof kommt
in den grofen

gesprochen als beim Vorhof<ept
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tanzenden Hili erkennen laBt. Der Lnke Ventrikel und die Aorta sind dagegen
hypoplastisch (Abb 80} Manchmal wird bemn Oesoph m 1 sch

Durchmesser emne Erweiterung des hnken Vorhofes Leobachtet {Assmann,
Roesler, Bedford, Healey). Roesler hat ber 63 Fallen von autoptisch ge-
sicherten Vorhofseptumdefekten stets das deutlich yergroBerte Herz beobachten

Abb 80 Fall9l Z L. Q,1Jahr Ksp LAr 2078150,
GroBes Herz muit A und L

r g
ber Vorhofseptumde feht
Lonnen Nur ber klemen Vorh defekten kann die HerzvergroBerung

ausbletben Im Sauglngsalter 1st entgegen dem klassischen Bilde ofters kein
vorspringender Pulmonalbogen zu erkennen Auch gibt es Falle, wo neben dem
groBen Herzen emn sehr schmales Gefalband auffallt, was zur Annahme einer
Transposition der grofen GefaBe verleiten Lonnte Das Fehlen emer ausgespro-
chenen, persistierenden Cyanose wird fur einen Vorhofseptumdefekt sprechen
(Abb 81)

Das EKG zeigt mewstens einen Rechtstyp Bedford weist anBerdem auf ein
negatives T 1n II und III, eme Verbreiterung des QRS und auf den nicht seltenen
rechtsseitigen Schenhelblock hin. Routier und Herm de Balsac stellten unter
300 len Hy il 23 Falle mit Schenkelblock fest, worunter
20 emen Vorhofseptumdefekt aufwiesen. Bedford betrachtet den Schenkelblock
als Ausdruck einer Erweiterung des rechten Ventrikels und nicht als Bewers fur
das Vorhandensein emner MiBbildung des Septum atriorum, was dagegen Dry
anmmmt Wir konnten oft ber Kindern mit akuter Dilatation des rechten Herzens
emen Schenkelblock beobachten, der sich mit der Normaltsierung der HerzgroBe
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zurnckbildete. Barber fand ber 65 Fallen 39mal emen Rechtstyp, 18mal ey
normales EKG und 8mal einen Linkstyp Das hohe P, auf welches mehrere AA
aufmerksam machten, wurde nur in der Halfte der Falle festgestellt Oglesh
hobt das Vorkommen eines hohen P in V; und V, hervor. Die Zeichen enes

Abb 81 F J 7,51 Monate hep J Nr 3259/34
Ostium atrios . das grofie Abnlichhert mut dem
Jenigen eaner Transposition der groBen GofaBe zeigt (starkes Em-
Physem des Lungen)

Rechtshypertrophie und gelegenthich der Rechtsuberlastung m den Brustwand-
ableitungen sind nach unsercr Erfahrung haufig vorhanden, besonders in der
Sauglingsperiode

Die Kreislanfzeit, auf welche Cosby besonderes Gewicht legte, sprelt im Saug-
lingsalter keme Rolle, anch erschemt uns die objehtive Bestimmungsmethode
mt Fluorescein zu ungenau

he Angiokardiogruphie hat bem Vorhofseptumdefeht nicht die gleiche Be-
dentung wie bei der Transposition der groBen Gefale. Wir fubren, wenn mogheh,
die Angiokardiographie 1m Sauglingsalter aus, da it diesemn Alter die Diagnose-
stellung noch eher gelingt als spater Nach Steinberg, Grishman und Sugsmnn
Lann der plotzlich erzeugte Uberdruck 1m rechten Vorhof zu einer Imversion des
Shuntes fuhren, so daf vielleicht in cinem von zehn Tallen die dirchte Darstellung
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des Vorhofseptumdefektes gelmgt Eine schone Darstellung des Vorhofseptum-
defektes errcichten Lind und Wegelius. Typisch fur die Anomalie, aber oft
schwer zu erkennen, 1st die spate Fullung aller Herzhohlen ber einer nur leicht
kontrastierten Aorta, wahrend im DAK die statke Eryeiterung der A pulmonalis
deutlich zum Vorschein kommt (Abb. 82). Das Kontrastmittel et namlich
durch die Lungen m den linken Vorhof zuruck, um sich dort zu verteilen Em
Teil davon geht weiter in den knken Ventrikel, der andere stromt in den rechten
Vorhof und fullt wiedetum due rechten Herzhohlen. Miller betrachtet die Dar.
stellung der grofien A. pulmonals neben der Fullung ailer Herzhohlen als charak-
tersstisches Merkmal, das die Unterscheil emem Ventrikel:
defekt ermogliche Diese Ansicht wird aber nicht allgemein anerkannt Wi
werden g]exch sehen, dal auch der hohe Ventrikelseptumdefekt ein ahnliches
Bud zufweisen kann. Chivez bevorzugt die Darstellung des Vorhofseptumdefek-
tes mit Hilfe des Herzkatheters, der m den rechten Vorhof eingefuhrt wird Die
nochmalige Darstellung der rechten Herzhohlen im LAK ist nach seiner Ansscht
m 40° der Fulle deutlich zu erkennen. In 14 von 15 Fallen, bet denen dreses
Symptom beobachict worden war, konnte autoptisch em Vorhofseptumdefekt
nachgewiesen werden, Die fruhe Darstellung aller Herzhohlen 1st pathogno
monisch fur einen breiten Vorhofseptumdefekt (Castellanos)

um-

Der Herzkatheterismus 1st huer, falls die Einfuhrung des Katheters durch das
offene Septum in den hnken Vorhof gelingt, die wichtigste aller diagnostrschen
Methoden. In den Fallen, wo wir einen Vorhofseptumdefekt vermuten, pflegen
wir bet den Sauglingen emen dunnen Katheter (unterhalb Nt 7) mn die Vena
saphena einzufuhren, weil der linke Vorhof so leichter erreicht werden kann Wir
mochten die Grundbegriffe dieser Methode huer besprechen.

Brannon berichtete 1945 uber die Resultate der ersten Sauerstoffsattigungs
best: ber Vorhofs {efek Ihre Ansicht, daB ein Vorhofseptum-
defekt vorliege, wenn dic Saucrstoﬂ'mmnung 1m rechten Vorhof um mindestens
2 Vol % hoher se1 als in der Vena cava cramals, erwies sich als unverwertbar
und wurde durch viele Befunde widerlegt (Cournan(l, Dexter, Taylor) Allemn
ie Differenz der Sauerstoffsattigung zwischen Vena cava eranials und caudahs
steigt manchmal bis auf Werte von uber 6 Vol ¢, Eine Fehlerquelle hegt auch
1 den groBen Schwankungen der Sauerstoffsattigung 1n ein und derselben Herz-
hohle. Cournand fand Unterschiede von 2,3—4,3 Vol %, Esist noch zu bemerhen
daB haufig das arterelle Blut direks vom linken Vorhof durch das Septum in den
rechten Ventrikel flieBt, ohne sich 1m rechten Vorhof zu mischen (Mannhetmer)
Nach der uberemnstimmenden Meimnung vieler AA. (Soulig, Sicot, Limén, Hull)
ist der Nachweis des Vorhofseptumdefehtes emzig durch das dirckte Emndningen
mit dem Katheter in den hinken Vorhof erbracht. Dazu ist zu bernerken, da3 nr
(Lie Erafubirung einer Schlinge und nicht bloB der Spitze des Katheters mit Sicher-
hert fur die Anwesenhert des Vorhofseptumdefehtes spncht denn die Spitze kann
anch durch ein physiol hes, nicht funhtioni Foramen ovale den hnken
Vorhof erreichen Weitere Fehlerquellen bilden auch die haufig mit dem ¥ "orhof-
septumdefelct kombinierten Anomalien der Venae pulmonales, mdem sic oft 11
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den rechten statt in den Imken Vorhof munden, was durch den Katheteriemus
der transp ten Venae pul les nachgewiesen werden mul Die Ansicht

T
von Rosster, daB die GroBenberechnung des Shunts nach der Fickschen Formel
mit Vorsicht aufzunehmen ist, ist hier nochmals zn betonen.

Abb 83 S 1gung bet

Die intrakardiale Druchmessung zeigt 1m rechten Vorhof normale Verhaltmsse
(4 5 mm Hg), 1m rechten Ventrikel emen leicht ethohten Druck Soulié und
Mitarbeiter haben Werte von 40—60 mm Hg 1m rechten Ventrikel festgestellt
Nach anderen Autoren steigen sie sogar s avf 100 mm Hg an Der systolische
Druck in der stark erweiterten A pulmonalis kann etwas tiefer als im rechten

™ Ag

150 | APULMONALIS | RE VENTRIKEL | RE vorHoF

Ll VORHOF

. AAATLA

Abb 8¢ H.A Q, 14 Monate Ksp J Ar 2672/54.
D bes ewnem Vorh mut ausgeprigter Hi

Ventrikel sem (Dexter) Der dmstohsche Druck in der A pulmonalis hann bis
zit 40 mm Hg ansteigen Bei den Saughngen, hauptsachlich ber solchen mit
starker HerziergroBerung, honnten wir bet sicheren Vorhofseptumdefekten eine
Blutdrucksteyzerung 1m rechten Ventrikel bis auf 90—100 mm Hg und in der

10 Ross( He skrankheiten
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A. pulmonalis einen diastolischen Druck von 2530 mm Hg messen. Die Druck-
verhaltmsse im rechten Vorhof betrugen 20~25 mm Hg; im hnken Vorhof
war der Druck ungefahr gleich oder etwas hoher {Abb. §4). Hull kommt nach
cingehendem Studium der Druckverhaltnisse zum SchluB, daB der erhohte Druck
am hinken Vorhof, somit die Shuntrichtung von links nach rechts, sich aus der
Tatsache ergibt, daB das Mitralostium enger ist als das Ostium der Valvula
tricusprdahs und daB der engere und langere linke Ventrikel dem DurchfluB des
Blutes groBeren Widerstand bretet.

Die Therapie des Vorhofseptumdefektes befindet sich heute noch im exper-
mentellen Stadium Cohn hat ber Hunden mit Erfolg eine Invagination der
linken Auricula uber das Vorhofseptum vorgenommen, was Santy bet emem
5 Jahre alten Kind mit gutem Erfolg ausgefuhrt hat Murray hat ber emem
12 Jahre alten Knaben eme sagittale Ligator der vorderen und hinteren Wand
der Vorhofe hergestelit, um die SchlieBung des offenen Vorhofsep zu bewirken.
Bailey sonie Gross haben mit Hilfe emnes Trichters einen direkten VerschluB
des Vorhofseptums vorgenommen. Blalock ist der Meinung, daB ber Fallen mtt
emer Hypertension in der A pul lis eine Operation kontraindziert ser Nur
ber Patienten mit groBen Defekten kann ein operativer VerschluB derselben
Betracht gezogen werden. Crafoord hat schon acht kleme Patienten mut Erfolg
opertert, ndem er durch dre rechte Aurjcula seinen Finger in den Vorhofseptum-
defekt emgefuhrt und von auBen rund um den Defekt emen Tabaksbentel an-
gelegt hat

Zusammenfassung. Die Diagnose eines Vorhofseptumdefektes berm Saug-
hng kann auf Grund folgender Befunde gestelit werden

Tehlende Cyanose (beim Ostium atrioventriculare 1st ste vorhanden),

Gerausch Systohsch, 1m IL—IIL 1KR links zu horen, selten such diastolsch,

groBes Herz in toto, A. pul lis vorsp d und pul 1, Lungen-
stauung,

EKG Rechtstyp, schr haufig rechtsseitiger Schenkelblock,

Angiokardiographie Im LAK stetige Fullung aller Herzhohlen; gelegentlich
direkte Darstellung des Defektes,

Herzkatheterismus Hohere Sattigungswerte 1m rechten Vorhof als in den
Venae cavae, oft gelingt die direkte Katheterssation des linken Yorhofes,
Druck 1m rechten Ventrikel etwas erhoht.

Eigene Beobachtungon

Aus den vielen eigenen Beobachtungen seien hier zwei typische Falle wieder-

gegeben.
Fall 91. Z. L. 9, 13 Monate. fsp J Nr 2075/50 {Abb 80)
Ruchstand in der korperleh Malig starker Hy drocrphalus. Keme c,nna:-.
S - Aber
Dyspnoe II PT deutlch verstarkt, 53 stohsches Gerausch mit Puctum ma<imum
:;:;"gpxl}z?.‘ Schwirren Ber Anstrengung Auftreten son Cyanose, EKG, btarker Rechtstyp.
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AV.Block I. Grades; Vorhof und Ve 2 phie, hein M ok h
Herz im allen deuthieck Bert. Spitze abgerundet und nach oben
und PQ 2,36 Anguok Nacl emnem

douthchen DAK, i dem die erveterte A pulmonaks 7um Vorschen hommt, wird i den
folgenden Aufnshmen neben dem LAK das ganze Herz iamer wieder gefullt
Dragnoso Vorhofeeptumdefekt.

Fall 92. 8, E @, 5 Monate Ksp J Nr 201450 (Abb. §2)

Dofort nach Geburt Exnheferung ins Kindar=pital wegen statker Cyanose E4 wird en letcht
vergeofiestes Herz und em systohsches Gerauach fe Die Csanows
besteht werter, munmé aber an Intensitat deuthch ab it 5 Monaten zeigt das Kind em
deuthich vergralertes Herz und em systolisches Gersusch uber dem panzen Herzen IT PT
doutlich s erstarht Herz stark verbrestert, besonders lnks Hilt Bert
TQ206 EKG: Mitteltyp, aunhulire Leitungestorung (PQ 6,18, P pulmonale Anpo
hardiographie Nach emnem typischen DAK mit erweiterter A pulmonalis trittn den folgenden
Bildern neben dem L AK eme Fullung aller Herzhohlen auf

Diagnose Vorholseptumdefeht

Anbang

Der Vorhefseptumdefeht hombiniert mit anderen HerzmiBhildungen

a) Vorhohep defekt kombiniert mit Mitral I bacher-Syndrom)

Diese Kombination wurde bereits von Corvisart, Peacock, Rokitanshy
beschrieben und 1st sm Rahmen unserer Abhandlung von besonderem Interesse,
da sie zu einem ansgesprochen grofien Herzen fubrt Es st das Verdienst von
Lutembacher, im Jahre 1916 eine genaue Darstellung dieser Anomalie gegeben
zu haben, von der Mc Ginn und White in der Literatur 1933 nur 23 Falle finden
konnten, Spater haufen sich die Beitrage zu ciesern Problem {Cossio, Taussig,
Bedford, Mason:) Nach Burrett und White sind die Falle mit typschem
Varhofeeptumdefekt wn 53,89, mut einer Mitrabstenose kombimert Gelegentlich,
wie bey Fall 152, 1 t sich emn Lutembacher-Syndrom mit emer Fibro.
elastows endocardica des linken Ventrikels Diese MiBbrldung schlieBt emn langes
Leben meht aus (ein Patient von Askey erreichte das 72 Altersjahr) Uber die
Entstehung der Stenose gibt s verschiedene Meinungen Wenn wir die haufige
Kombmatiun dieses Syndroms mit anderen Angiokardiopathien betrachten, wie
z B Venenmundungsanomalien, Dextrohardien (InnErfxeld), Atresic der Mi-
trahs usw , so glauben wir, daB v m hngsalter die Mitral:
rramer als MiBbildung aufzufassen st Die Bewese, die fur das Vorkommen emer
Endokarditis foetalis erbracht werden sind meht uberzeugend Im spateren
Lebensalter dagegen durfen, wie Stiefel betont, erworbene Fahtoren miteinbe-
zogen werden A h weist emn Vorhof: defekt zum desten emen
Durchmesser von 1 em auf Die Herzvergmﬂcrun" ist durch die gewaltige Er.
wetternng des 1echten Vorhofes und Ventnkels sowle der A pulmonahs und
ahrer Aste bedmgt Der lwhe Ventrikel und die Aorta sd hypoplastisch. Der

18° Rosar
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Durchmescer zwischen dorta und A pulmonalis verhalt sich wie 2 3. Die Pu
monahswand zet meistens YVerdickungen, arterioshlerotische Abartungen
Zeichen von Endokarditiden

Klinisch ist diese Anomalie durch das Fehlen der Cyanose charakterisiert, den
Qe Mitralstenose verhmdert dte Inversion des Shunts, was beim remnen Vorho
septumdefekt mogleh »t Die grofe Blutmenge, die vom hnken Vorhof zur

Abb 85 Fall93 Al W o, 2Tage hsp J Nr 37712

Avatomusches Mdparat ewes Lutembacher Syndroms (Stcnows
der Mitralis und wert offches ¥0), von limks und oben gesehen

rechten Herzen und zum Pu]monn!s)stom ﬂth fubrt zar starken Lechtsyer-
groBerung des Herzens, zur vorsy den A s untl piner
Lungenstanung Im IIT IKR uber dem hnl;en Sternalrand 1s¢ emn systolisches
Gerauseh und uber der Herzspitze ein prasystoltsches Gerausch zu horen. Der
II PT 13t deutheh verstarkt Oft aber fehlen e Zeichen der Mtralstenose

vollstandig
Rontgenologisch sind die starke Herzvergroﬂemng ontd besonders der vor-
springende, pulsierende Pul lisbogen mut der L (Hilustanz)

typisch. Im 1 schragen Durchmes<er {Fechterstellung) hann der erveiterte linke
Yorhof durch die Ausbuchtung des Osophagogrammes nach hinten zur Darstellung

7
gebracht werden.
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Das EKG zeigt dieselben Befunde wie bet den schweren Formen der Vorhof-
septumdefehte. Die Zeichen der rechtsseitigen Hypertrophie und Belastung, das
P pulmonale und der rechtsseitige Schenkelblock sind schon beim Siughng zu
finden Die Angiohardiographie erlaubt die Feststellung emes erweiterten, lang-
dauernd gefullten inken Vorhofes neben emem schlecht gefullten linken Ventrihel
und einer hypoplastischen Aorta Der Herzkatheterismus laBt emen groBen Unter-
schied der Sauerstoffsattigung in den Venae cavae und im rechten Vorhof er-
Lennen. Im ubrigen entsprechen die Symptome dem Bilde des schon besprochenen
Vorhofseptumdefektes

Die DifferentiaMiagnose und Progmose sind m Tab XIV dargestellt

Die Therapie hesteht mn der Kommissurotorme der Valvula mitrale, womit der
Shunt vom linken zum rechten Vorhof herabgesetzt wird

Eigene Beobachtung

Fall 93 VLW 7, 2Tage Kep ] Nr. 57719 (4bb. 8%)

Geburtrgenicht 3300 g Am 1, Tag kewns Cyanose, am 2 Tag plotrlickes Auftreten son
Cyanosr und Dyspuce, In monbundem Zustande emngewiesen Tuls 150 Stark vergroBertes
Herz, scharfes, schabendes sy atolischeg Gerdusch uber rlcm htemum l(ontgenbnld PQ230;
groes Herz, Lungenstanung .Autopsie Nt 1506. X \ t
(offencs FO). Hypoplasic dea hnken Ventrikels und der Aorta nscnndenn, slnrk:: Hypertrophio
dea rechten Ventrikels' Die histologischen Untersuchungen zeigten das Fehlen von jeghchen
entzundhichen Zerchen tm Birerch der Mitralstenose

Diagnose: Lutembacher Sy ndrom

1) Vochofse defeht hombiniert mit Mi

(extremes Lutembacher-Syndrom)

Manchmal ist der Vorhofseptumdefekt mit emner vollstandigen Atreste der

Valvula mitralis hombintert Nur emn sehr groSer Vorhof- und Ventrikel-Septum-
defeht wird das Leben ermoglichen In snserem Falle war der Septumdefekt Klein,
und das Kind kam nach 24 Stunden ad exitum Wir mochten fiir diese Anomalie
auf Grund der ahnhchen hamodynamlschcn Verhaltnisse die Bezeichnung ,ex-
tremes Lutembacher-Syndrom** vorschlagen. In der Literatur sind von Le Roy
Brockman (1950) etwa 60 entsprechende Falle geﬁmden worden, Die Anomalie
15t tmmer mut ser bildy

anderen M t.

Kigene Beohachtung

Fall 94, ' \I =, 1 Tag Sutopsic Nr 24/32 (abb 86)

Geburt normal, keme Cyanose oder Dyapnoe Plotzlicher Lxitus wihrend idor ersten Nucht,
Rontgeabild Herz in toto vergroBert 1'Q 2,06. Autopsie Volltandrze Mitralatrosie, groBer
Vorhof und Ventrihelseptumdefekt Hypoplsue dea Linken Ventrikels, starke Hy pertrophio
und Dilatation ded rechten Vorbofes und Ventrihels

Diagnose Extremes Lutembacher-wyndrom Atrewie der Valvula mitralis mit Vorhof-
und Ventrikebseptumdefrkt

toa Rass
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Abb 86, Fall 94 .M. 7, 1 Tag Autapsie Nr 24/53,

a) hehematischo D, eines Li Syndroms  Atresin der
Valsula mtrabis, V t, Vintnkelo o

b) Anatomisches Priparat mut Darstellung der Atresin der Valvula mutrals
(Photo Pathologisches Institut Zurich )
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Hier sind anch dic sehr seltenen Formen von Verhofseptumdefekt bei eriem
Cor triatriatum sinister emzurethen, wo mnfolge emner mehr oder weniger
stark entwichelten Endokardfalte der inke Vorkof wie von einem Diaphragma
m zwei Raume unterteillt wird Doxiadis und Emery haben cinen solchen
Fall heschrieben Nach Parsons sind bis heute 19 derartige Falle bekannt.

Zusammenfassung, Die Dhagnose eines Vorhofseptumdefektes kombiniert
mit Mitralstenose (Lutembacher-Syndrom) kann durch folgende Befunde

gestellt werden

Keine Cyanose,

Gerausch Prasystohisch uber der Spitze und systolisch im III IKR Imks,

groBer Herz mut stark

4

A

1t Qg

stauung,

de Hily, Lungen-

EKG- Rechtstyp, oft rechtsseitiger Schenkelblock,

Angiokardiographie Im LAK sehr langsame Entleerung des linken Vorhofes,
hinker Ventrikel und Aorta malig gefullt,

Herzkathetenismus Starhe Sattigungsunterschiede zwischen den Venae cavae
und dem rechten Vorhof, direhte Kathetenisation des Iinken Vorhofes
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©) Yorbofsep kombiniert mit Tricuspidal oder ~atresze
Die Komt, fon desVorh tes

it emer Tricuspidalstenose oder -atreste ver
langert die Lebensdauer, wenn eme zusatzliche
wie e Ventrik oder
ein offener DB hinzukommt, die eme ge-
nugende Blutzufuhr in die Lungen erlaubt
Wir konnten deses Vitum bei ewer 241ahr
gen Patientin feststellen. Nach Gasul kann
#ich diese Anomalie mut einer Transposition
der Gefafe hombimeren, was Hedinger ber
omem 58 Jahre alten Patienten vorfand
Ross konnte ber emem Neugeborenen unid
wir bet etnem 5monatigen Kind (Fall 32)
ahnliche Verhaltnsse nachwensen Die Tn-
pidalatresie mit Vorhofsep Kt be
tragt je nach den AA 1-—4% aller HerzrmiB-
hildungen Edwards und Burchell honnten
1949 45 Falle n der Literatur finden und
tedlen de Affektion in Formen mit und ohne
Transposition der GefaBe em Ein Jahr spater
fugten Donzelot und Mitarbertcr 21 person
lche Beobachtungen tnd Chiche 1932
14 Falle hinza

Tricuspidalatresin { stenose) mut
Vorhofseptamdefekt, kambinjert met
1 erweiterten Bronchialarterion

2 offencm DI,

3 Ventrikelunptumaefekt

Q

(ber cmem ergenen alteren Kaade),
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Abb. 87, Fall 95, B R o, 1 Monat Ky J Nr 8712149
t. ntark vergrofi rtey Hers mut Abrundung

) Trcuspidal it Vo
und Verschiebung der Sputze nach oben Hello Lungen Herzveranderung haupteichlich

durch Erweiterung und Hypertrophie des Imhen Vorhofes und Ventrihels bedingt.
b) Angiohardingraphie (snfort post mortem ausgefihrt) Gleiehzeitige Fullung des rechten

Yorhofes und der stark erweiterten Auricula dextra, hombimert mit der Darstellung dey
Jinken Vorhofes uni der Koronarvenen behwalbennestformige Aussparung




Abb 88 Fall96 & M f, 23 Tage. SIf Jr Nr 127153

Typische Herzk bet emer Ty mat Vorhofser t Herz
Rach Iinka vergroBert Kontuten rechts kaum uber die Warbelsaule sorspringend. EKG.
Tegelmabiger Sinusthythmus Frequenz 143 PQ0,09”, QRS 0,03” (verlangert) QT 0,24
(normal)

T zweigpig n 1 buo IE T etoas fach n T bis 1L Umpolare Ablewtungen: P zweimpflyg
I Vy bis V,, flach positss i ¥y, Vg und Vir gut posttit m Ve hus ¥, flack positiy m V.
ST 1soelektrisch Ubergangszone zwischen Vy und V, DMifferenz des Beginnos der orthichen
Negatreitat —3

Disgnose Linkstyp srung und Linkstberk Starlo
Linkshypertrophie
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Klinisch ist die MiBbildung durch eine wechselnd starke Cyanose gekennzerch-
net. Ein aystolisches Gerausch kann in etwa der Halfte der Falle vorhanden sein
und 15t dic Folge der fur das Lcben notwendig hek A lie (DB
offen, Ventrihelseptumdefekt) Die korperhche Entwicklung ist stark Dbeein-
trachtigt Bei Anstrengungen trtt eine paroxysmale Dyspnoe auf Haufighonnten
wir bei Saughngen eine schwere zentralbedingte Bew uBtlosighkeit beobachten Im
EKG st das Auftreten emnes Linkstyp mit Zeichen der Linkshypertrophte und
Linksuberlastung path isch, wenn such seltene Fallo beschrieben sind,
wo diese Symptome fehlen (Kroop). In der Literatur wurde in 85% bis 90%, ein
Linkstyp mit Zeichen eaner Linkshypertrophie und -Belastung gefunden, Ein
Linkstyp bet cinem cyanotischen Vitium wurde 1m Saughngsalter auler ber der
Trieuspdalstenose oder -atresie nar noch bei emem Falle von Ebstemnscher Ano-
male, einer Pentalogie von Fallot und einer k len Meth globi
beobachtet (Gasul) Dieselbe Bedeutung wie dem Vorhandensein des Linkstyp
mochten wir dem Fehlen einer Hypertroplue des rechten Herzens m den Brust-

dableitungen b Emn b 1 P pul le apricht
cher fur die Atresie als fur die Stenose und fur eme klene Verbindung zwischen
den beiden Vorhofen,

Das Réntgenhild 15t im spateren Alter so charakteristisch, dall kaum andere
MiBbildangen angenommen werden honnen Stets fehit das Vorspringen des
Herzachattens nach rechts, wahrend die inken Konturen stark vorgebuchtet sind
{Abb 8%), Bei remen Formen sind die Lungenfelder hell, ber der kombinierten
Transposition zeigt sich eine Luny mit den Hilt Beim Saugling
allerdings kommt die typische Konfiguration nicht immer zur Auspragung
{(Abl 87) Das Herz 1st vergroBert, die Sprtze etwas abgerundet und gehoben,
auch wenn autoptisch nur der linke Ventrikel vergroBert 1st Oft tritt der rechte
Vorhof deutlich hervor Es handelt stch 1n solchen Fallen eher um eme Tricuspidal-
atresie als Stenose, kombiniert mit einem Lleinen Vorhofseptumdefekt, was zur
Belastung des rechten Vorhofes fubrt (Abb 87,89) Snow hat auf eine wertere

i heit anft gemacht Normalerweise wird im
2 schragen Durchmesser emne synchrone Systole der vorderen (rechter Ventrikel)

t he D 1

+—Abb By Fall97 B I' o, 4 Monate Kap J \r 1947/53

Tricuspadalatresio mut offunem FO Ty prsche Verlagerung der Herzhonturen nach Jinks,
nls Asdruek der Crweiterung und Hy pertrophis des Jmken Herzens Auch dio Konturen des
rechten Herrens apringen uber die VWirbelsaule vor Dies st der Ansdruck dor Drweiterung
und HMyperteoplun des rechten Vorhofes zufolge emer relativ Klemen Verbindung 2w wchen
dem rechten und Linken Vorhof a) Ventrodorsales Bill, b) zwerter Sehrdgdurchmesser

LKG Regelmafiger Smuerhythmus Froquenz 143, PQ 0,117, QRS 0,07, QT 0,24
{normal) P echr hoch und spitz m T und T, Hobe ta 1T 4,6 (korr } Unipolare Ablestungen
Pregativ in VR, biphasisch in VL, posiiy in VF T negativ in VR, flach positiv an VL,
Postiv 1 VF Pracordulo Ableitungen P biphasisch i Vy, poutsy in Va—Vy; T nogatiy
¥y, powitiv in V,—V,, ST leicht gesi nht in V, Ubergangazone zwischen Vy und V, Differcny
des Begimnea der ortli hon Negatieitat —2.

Diagnoss Q,—%, lLmkstsp P pul le Fraghcher Mjok Linkshy per.
trophue
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und der hinteren Herzteile (inker Ventrikel) beobachtet. Bei der Tricuspidal-
atreste fehlt sie, indem die vorderen Herzteile (rechter Vorhof) sich fruher kon-
tralueren als die hinteren (hnke:r Ventrikel).

Die Angiokardiographie (Abb. 87) laBt die gleichzeitige Fullung beider Vorhofe
im DAK erkennen, was mit der Aufnahme im 2 schragen Durchmesser deutlich
darzustellen 1st. Am unteren Rande des Herzens ist typischerweise eine schwalben-
nestformige Aussparung zu schen. Im LAK, das fruhzeitig auftntt, zeigt sich
der Iinke Ventrikel und die Aorta. Ein rechter Ventrikel fehlt stets Der Herz-
katheterismus ergibt typrscherweise emne nach unten gebogene Lage des Katheters.
Es gelingt gelegenthich, die Aorta zu sondieren,

Therapie. Fur die Formen mit lhafter L durchbl ist die Ope-
ration nach Blalock-Taussig angezeigt. Die Letalitat betragt 119 Iis 219,
Campbell und Deuchar (1953) erlebten auf sieben Falle zwer Todesfalle im
Verlauf des ersten Lebensjahres. Die Resultate haben sich seither nicht wesent-
lich gebessert.

Eigeno Beobachtungen

Fall 95. B R f, | Monat Ksp J Ar. 871249 (Abb 87)

Sert Geburt stark w Cyancse A he Anfalle seit der dritten
Woche Dyspnoc Ken Gersuseh Rontgenbild PQ 1,51, deutlich sergrofertes Herz mit
sbgerundeter und gehobener Spitze Kem Pulmonalbogen Lungenfelder hell Im Seitenbild
stark nach hinten \orspringender hinker Vorhof. EKG Linkstyp Angiokardiographie {post
mortem) Das Kontrastmittel fullt sofort den rechten Vorhof und dis stark erwerterte Auriculs
destra, sowse den linken Vorhof Autopsie Nr 505 Herz besteht fast ausschlieBlich aus den
stark erweterten Vorhofen und dem hnken Ventrikel StechnadelgroSe Offuung rwischen
Atrium dextrum und Ve dexter {Ty d Der Ve dexter 1st aebr
klein Aus dicsem entspringt dic A pulmonslie Breite Offnung zwischen den berden Vorhofen:

Diagnose Tricusy mt
Fall 96. 8. M 5, 2 Tage. SH J.Nr 127/53 (Abb 88).

Lerchto Cyanose seit Geburt Systolisches Gerdusch tber dem ganzen Herzen Keme
Djyspnoe Erythrozyten 6,9 il Rontgentild PQ 2,70 Herz vergrogert, bosonders nach lks,
rechtssettige Konturen gerade, kaum tber die Wirbelsaule vorspringend LKG (Abh. 8%)

N B Das Kind kam spater ad exitum, und die Diagnose wurde autoptisch bestatigt

Diag T it Vi t

Fall 97 B P o, 4 Monate Kasp J.Ar. 1947(53 (Abb, 89)

Seit Geburt wird leichto Cy anose und systolisches Gerduisch festgestellt, 3t emem Momst
fluchtige Odeme der Hande Mit 3 Monaten Trinkschwierigkeiten und Dyspnoe Die Cyancse
verstarkt meh s begannen Anfille und he Krisen sufzutreten Linswemung
in schr schwerem Zustande, dyapnoisch mit starker Cyanose, vor allem der Extremutdten
Dystrophic Gewicht 5030 g (Geb gew 3600 g), Linge 58 cm. Keino Trommelsehlegelfinget
Uber dem Herzen, rut I maximum tber dor Spitze, lautes aystolischea Gerdusch (Typ V)
Kein g/ Gerduach Leber 2 Querfinger unterhalb dem
Rippeabogen  Rontgenbild.
springend, kem Pulmonalbogen  Spitze tief. Rechte Konturen mafig T
ragend Lungenfelder sehr hell, Hypoplase der Lungenartenen. EKG* O]fﬁ YI'_
Linkshy pertrophue  Kluusche Diagnose  Tricuspidalatresie, Vorhofseptuim
dea rechten Ventrikels Autopmo Ne. 1461 Tricus

PQ203 Herz vergroBert. Linke Konturen besonders vor-
den Wirbelrand bber

P pulmonale,
defebt, Ventrikelseptumd: fukt Hyp
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Abb 90 Fall98 N L. of, 215 Monate Kep J Nr 5796/52

Atresio der A pulmonalis mit wot offenem FO nnd offenem DI Verlagerung der Herz.
konturen nech knks uad dee Spitz nach unton, Konturen dos rechten Vorhofos springen tibor
Ao Wirbelsaule vor

EKG §sehr teefin Il und III Pp Ixtromo Vel g il Ve nach
links oben
Pudalatrose, Hypoplasie dos rechten 1a, dey Conus und dor A, g
Ventrikel, 1, hio doe linken , weit offores FO

Exzentriache Hypertrophie des rechten Vorhofes,

Diagnose Treuspidalatresio mit offeretn I'0

Em ahnliches Buld wie dic Tricuspidalstenose oder -atrewe mit Vorhof<eptum.
defekt bietet auch die seltenc Atresic der A, pulmonaks mit Yorhofseptum.
defekt (Abb 90) Auch hrer betnifft die HerzvergroBerung besonders dag

11 Rossi, Hertkrankheiten
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1004
50_
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b)
Abb 91. Foll93 G T , 6 Monate Ksp J.Nr.9956/53 Abb ¢) .d) ~
Cor miy Ve Psoudo-Truncus arteriosus communs, Typ I+

&) Angokardiographie: Glechrettigo Fullang der beiden Vorhofe, des hnken Ventrikel
und der Arta 1m DAK. Typische Herzhonfiguration.

b) Intrakerdiale Druckverhaltmsse beim gleichen Falle,

) Herzverhdltnsse in s1tu. Rechter Vorhof und rechte Auricula stark erweitert, als emnziged
Gefa8 entspringt aus dem Herzon emo bresto Aorta.

d) Anatomisches Praparat mit sc D des Kreslaufes In Abb 52 st
der glexchzeitig vorbandene Pseudo-Truncus arteriosus dargestellt,
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linke Herz, so da88 die Spitze nach unten verlagert sird. Der rechte Vorhof ist
immer vorspringend. Dje Lungenfelder sind sehr hell. Em systolisches Gerausch
kann fehlen; die Cyanose ist seit der Geburt vorhanden und oft sehr stark aus-
gepragt. Das EKG 1st typisch und weist bei einem cyanotischen Vitium einen
starken Linkstyp mit Zeichen der Linkshypertrophie auf. P in II spitz und hoch
(P pulmonale). Pathologisch-anatomisch besteht stets neben der Atresie der
A. pulmonalis eine starke Hypoplasie des rechten Ventrikels Der Vorhofseptum-
defekt ist mehr oder weniger groB, und die Lungendurchblutung wird durch
e Bronchialarterien oder durch den DB ermoglicht.

Fall 98. N.L ¢, 21 Monate Kep J.Nr 5796/52 (Abb 90)

Geburtsgewicht 2600 g. Starko Cyanose seit Goburt, sowie hochgradige Dy spnos berests in
Ruhc Anoxdmusche Anfille. Ein systolisches Gerdusch kann nur zeitweso nachgewiceen
worden, Mortbund emgewicsen, mut starher Cjanose, ohne Trommelschlegelfnger oder Uhr
glasnigel Kein Gerdtusch horbar Erythrozyten 6,98 Mill., Hb, 1042} Hamatoknit 53 Réntgen
bid PQ 2,01 Herz Typrsche V' der Hi nach hoks Spuze
nach unten \erschoben. Konturen des rechten Herzens springen tber die Wirbelsaulo vor
BKG (nur Standardablestungen): P primonale {spitz und hoch m 11}, § sehr tief 3n 11 wnd 111,
R Mewn m allen Ablettungen, Starker Linkstyp Autopsio Nr, 1681. Atresio der A pulmonals,
Hypoplasie des rochten Ventrikels, wett offencs FO, offencr DB, hochgradige exzentrisebe
Hypertropine des linken Vorhofes und Ventrisels.

D - Pub resio mt Hypoplasie des rechten Ventrikels, offenes FO, offener DB.

In die gleiche Gruppe gehort auch die auBerordentlich seltene Kombination
von Vorhefsep defekt mit Cor triatri dexter, In der Lateratur smd nur
2 golche Falle bekannt (Gombert), wo aber die Trennung unvollstandig war
In unserem Fallo 99 handelte es sich um eme Faltenbildung des Endokards,
die wahrschemlich der persistierenden, stark entwichelten Valvula Eustachn
entsprach und ahnlich einem Diaphragma den rechten Vorhof vollstandig unter-
teilte, wober eme Verbindung nur durch kleme Defekte gegeben war Die Tri-
cuspidalklappe war ziemlich hypoplastisch und stelite eme breite Verbmdung
zwischen dieser zweiten rechten Vorhof und dem hypoplastischen Ventrikel dar.
Dio Resultate der Angiokardiographie und der Herzkath ton deckten sich
nut den Werten, die bei der Tricuspidalatresie gefunden werden. Eme gleichartige
Anomalie wurde bis jetzt noch nicht beschrieben, da die zwel oben erwahnten
Falle nur eine partielle Faltenbildung aufgewiesen haben

Eigene Beobachtung

Fall 99. G.E ¢, 6 Monate, Ksp.J Nr. 9986{53 (Abb 52 und 91),

Geburtsgewicht 3500 g Die Cyanose, die seit der Geburt bestand, nahm bis zum 5 Monat
ab, um dann mit einer Dyspnoe wieder aufzutreten Fin lessea systolisches Gerausch warim
1L IKR zu horen Rontgenbild PQ 2,15 Deutiich nach links vergrofertes Herz Spitze
abgerundet, rechte Konturen haum die Wirbelsiule tberragend EKG Rechtstyp, ohne
Zeichen der Hyperthrophie des rechten Ventrihels QRS-Vektorschtinge verlauft zuerst.
etwas nach hoks und vorn, tm nackher stark nach rechta hinten zu verlaufen Angiokardio
geaphuiet Ergnbt en Bild, das fur dic Tricuspidalatreste charaktersstisch ist, indem dse berden
Vorhofe und der hnko Ventrikel sowie die Aorta im DAK stark angefullt sind, Der rechte
Ventrkel kommt ne zur Darstellung, auch meht die A pulmonalis, wihrend thro zw‘vl
Aste nur leht und eher spat zum Vorschemn kommen Die Herzkatheteriation erlaubte dio
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Linfuhrung des Katheters vom rechten zum linken Vorhof und Ventrikel, wo e Druck
von 5—10 mm bzw, 150 Hg gefunden wurde Dio tigung war stark

Das Kind kam nach emugen Tagen ad exitum. Autopsio Nr, 243: Fersitierende Valvula
Eustachu, Cor Ostim d des rechten Ventuikels
Atrosio der A pulmonahs DB apertus, verbmdot do Aorta mit den zwe: Asten dor A pul

monalis.

D Cor mit V Pseudo-Truncus arteriosus com-
muns Typ 11

Z f: g. Die D; ines Vorhofseptumdefekteskombiniert
mit Tricuspidalstenose oder -atresie kann auf Grund folgender Befunde
gestellt werden

Ausgepragte generahsterte Cyanose,
gelegentliches Gerausch,

Herz Stark nach links vorgebuchtete Konturen, nach rechts uberragt der
Herzechatten die Wirbelsaule kaum, bei Saughngen 1st oft diese typische
Konfiguration nicht vorhanden;

EKG Linkstyp, Lmkshypcttmphle mt Zemhen der Linksuberlastung,

Zeichen von R hypertrophie nie

A kard hie, Im DAK D 1l beider Vorhofe, des linken Ven-
trikels und der Aorta; untere Konturen im DAK schwalbennest-
formug,

Herzkatheterismus  Direhte Katheterisation der linken Herzhohlen
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4. Die Ebsteinsche Anomalie der Valvula tricuspidalis

Uber MiBbildungen der Valvula tricusprdalis hat schon Morgagni in seinem
Werk ,,De sedibus et causis morborum® Angaben gemacht, die wohl als erste
’\Ixtteﬂungcn gelten durfen Ebstein hat 1866 uber emnc besondere Form der

ht

Tricuspidalklappen-A

Bei dieser MiBlaldung, die regelmabig zu einer starken HerzvergroBerung fubrt,
liegt ein falscher Ansatz der Tricuspidalklappen vor (hauptsachlich der hinteren
Klappe), ndem sie zu tief ym rechten Ventrikel entspringen, oder mit der Wand
dos Ventrikels verwachsen sind, so dafl der fre1 funktiomerende Rand zu tief hegt.
Der rechte Ventrikel wird dadurch 1n zwei Telle getrennt, namlich in den supra.
valvularen Teil, der 1n Lreiter Verbindung mit dem rechten Vorhof bleibt, und in
den infravalvularen Teil, der klem 13t und fast nur vom Infundibulum der A pul-
monahs gebildet wird. RegelmaBig wurde eme deuthche Hypoplaste der Musku-
latur des supravalvularen Tetles des rechten Ventrikels beobachtet, was cher als
cchte Mifibild denn als sekundare Ersch nfolge der D fgefafy
wird (Engle) Schonenberger fand 1903 anlailich der Beﬂdlrelbun{’ elnes
TFalles noch 3 wertere i der Lateratur. In den folgenden Jahren wurden Veroffent-
lichungen von Yater sowle Bauer und Engle bekannt Von Engle wurden
1945 bereits 17 Falle zusammengestellt Dieser Autor und Mitarbeter werst 1950
auf Grund von 26 Beobachtungen in der Literatur, die autoptisch diagnostiziert

\\urden auf die Moghehk emer kl 't D 11 hln, was auch
Tourniaire erwogen hatte An Hand mrcrAngaben gelang es uns, klinisch emnen
Fall von Ebst: her A he zu d {Grob, Bettex u Rossi)

Broadbent konnte 3 ahnhche Befunde erheben, bei allen wurde die Herz.
katheterisation ausgefuhrt Im ganzen sind lbis heute etwa 40 Falle beschrieben
worden

Die Ebstemsche Anomalie beeintrachtigt he Lebenserwartung micht so sehr,
weil in %), der Falle emne so breite Verbindung zwischen den beiden Vorhofen
besteht, dafi heine Stauun‘v 1m rechten Vorhof anftritt. Das Durchschnitt<alter
der Patienten betragt 25,2 Jahre {Bauer) Der rechte Vorhof ist stark dilatiert
und hypertrophiseh In der systolischen Phase purapt er das Blut in den diastolisch
erweiterten supravalvularen Teil des rechten Ventrikels und nur em Terl fliefit
1 den nfravalvalaren Abschmitt weiter. In der nachstfolgenden diastolischen
Phase wird der groBte Teil des Blutes wieder vom supravalvularen Teil m den
Vorhof zuruckgetrieben und nur em hlemer Teil gelangt vom infravalvularen
Teil 1n das Pulmonalsystem  Es entsteht also eme Pendelbewegung des Blutes
zwischen dem supravalvularen Tcll des Ventrikels und dem rechten Vorhof. In
den mit emem Vorhofsep t 1 ten Fallen kann das Blut vom
rechten 1 den hinken Vorhof flieBen, wodurch die Stauung ausgeglichen wird.
Klnisch erschemt daber cine Cyanose, die sonst micht ohne weiteres zum Bilde
der remnen Ebstemschen Krankbeit gehort Manchmal entsteht die Cyanose erst
nach emmgen Jahren (Engle), was auf emne sekundare Offnung des FO infolge der
Dilatation des Vorhofes zuruchgefuhrt wurde (Abb 92) Die Moghchheit, die
Stanung 1m rechten Vorhof auszugleichen, mag fur die relativ gute Prognose

MA* Ross
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wichtig sein und konnte auch erklaren, weshalb eine Stayung im groBen Kreidlauf
(Hepatomepalic usw ) erst im terminalen Stadium zu beobachten ist wnd warum
der Jugularispuls, das sonst charakteristische Zeichen der Titeusprdalinsuffizienz,
hier fehlt,

Das Klinische Bild. Die Dyspnoc toitt fruhzestic und regelmaBig auf Eme
Cyanose wird etwa %, der Falle beobachtet. Ein Leberpuls ist selten vorlhanden,
auch nicht m den Fallen, bei denen im
spateren Stadium der Kranhheit eine
Tricuspidalmsnffizienz hinzutritt, weil sich
langsam eine Cirrhose ausgebidet hat. In
der Regel ist ein systohisches Gerausch zu
horen, dessen Genese noch unklar 1st, das
moglicherweise mit den ernahnten Pendel-
bewegungen des Blutes m Zusammen-
hang steht. Haufig ist ein diastohsches
Geransch vorhanden, das mit der Ernet-
terung des Vorhofes und den dadurch be-
dingten Wirbelbildungen erklart werden
kann Oft wird em Galopprhythmas fest-
gesteilt, Tournraire betont das Auftreten
von ventrikularen Ixtrasystolen und von
paroxysmeler Tachykardie. Der II Pul-
monalton 15t nie verstarkt, hanfig haum
zu horen,

ALb 92 hehemotische Darsteljung einer 1€ ¥ logischen U !
Ebstemschen Anomale dor Valvula tr 2eigen cinen stark dilatierten  rechten
cuspidalis Vorhof, wahrend der Iinke Ventrikel und

die A. pulmonalis normal erscheinen
Taussig macht daraut anfmerksam, d18
mm 2, schregen Durchmesser durch den
stark vergroferten rechten Vorhof und supravalvularen Teil des rechten Ven-
trihels oft emne VergroBerung des linken Ventrihels vorgetanscht wird. Tn Fallen,
wo termmal die Tricuspidalinsuffizienz hinzukommt, kann die typische systolﬁdw
Erwetterung des rechten Vorhofes beobachtet werden. Die Lungenfelder sind
infolge der vermmnderten Kapazitat des infravalvularen Teiles des Ventrikels relir
hell Per Herz-Lungen- Quottent schuwankt zwischen 0,60 und 0,77. In unserent
Tall betrug er sogar 0,97,

1 <upravals ubirer Teil,
2 infeas alv ntarer Terl d, reehitenVentrikels

hischen Unter-
lettungszeit st

lektrokard

Gegenstand lebhafter Dhsk y sind die ingray
suchungen (Bauer, Tournsaire, Grob, Engle) Die Uberl
messtens verlangert Die P-Welle erschetnt hoch und spitz positis (P pulmonale)
und st der Ausdruck der Hypertrophie und Dilatation des rechten Vorbofes.
Oft werden Storungen der atroventrkularen Uberleitungszest und em rechts-
seitiger  Schenkelblock erwahnt (Soloff, Yater, Engle, Goodwin) Der
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Schenkelbloch wid von Bauer aut den Perthardergull znruckgefuhrt, der
autoptisch haufig gefunden wied Der Tatsache, dall die Zeichen der Rechts-
hypertrophie honstant fehlen, mifit Heim de Balsac eme entscherdende Be-
deutung zu Nicht leicht zu erklaren it der oft beobachtete Rechtstyp im EKG
Grob hat diese Frage an Hand der vehtokardiographischen Untersnchungen
studiert. Die Annahme, daB der Rcchtstyp eme Rechtshypertrophle zum Aus-
druck bringe, 1t hl wemg 1st em L Rechtstyp
anzunehmen Der gmme Teil dcs rechten Ventrikels 1st bet der Ebstemschen
Krankheit hypertrophrsch Die Richtung und die Grofle des momentanen Inte-
gralvehtors, d h. der Resultante aller Elementarvektoren der etnzelnen Muskel-
fasern, steht mcht nue 1 Zusammenhang nut threr Richtung und GroBe, sondern
auch mit shrer Zaht Der stathen Dslatation wegen uberwiegen zahlenmaBig die
Elementariehtoren des rechten Herzens dicjemigen des lmken Der Rechtstyp
sowie der Schenhelblock werden nach Grob noch verstarkt, weil infolge der
starken Dilatation Potentialdifferenzen im rechten Herzen noch vorhanden sind,
wahrend 1m Linken Herzen die Erregungsausbreitung schon beenthgt st Die
T-Schlerfe verlauft wie beim Schenkelblock m umgehehrter Richtung wie die
QRS-Schleife .

bed

Fur die Beschrerbung der angiokards hen 1 Lonnen wir
uns auf eigene Beobachtung stutzen Zunachst fullt sich der rechte, stark dila~
tierte Vorhof und die supras alvulare Hohle des Ventrikels Die infravalvulare
Kammer und die LungengefaBe sind dagegen nur undeutlich dargestellt Schon
frubzeitig, d h nach 2~3 Sekunden, kommen 1nfolge des Shuntes zwischen dem
rechten und hnken Vorhof das nke Herz und die Aorta zur Darstellung Auf den
spateren Bildern sind die Herzkammern, ahnlich wie ber emem Vorhofseptam.
defeht, daucrnd gefullt, wodurch die Stauung des Blutes 1m rechten Herzen
angiokardiographisch bestatigt wird

Der Herzkatheterismus 1st fur die Diagnose unerluBBlich Am besten wird der
Katheter durch die Vena saphena emngefuhrt wesl so am ehesten der Iimke Vorhof
durekt erreicht wird Der rechte Vorhof 1st so stark dilatert, daf mat Leichtighent
eme grofie Schhinge mt dem Katheter gelegt werden kann Die Einfuhrung des
Katheters vom rechten Vorhof i die supravalvulare Kammer ergibt emne ganz
andere Lage des Katheters, als st normalerweise 1m Ventrikel zu selien 1st, es
fehlen he Schwankungen der Spitze und es konnen in den beiden Terlen, d I
m richtigen Vorhof und im supravalvularen Teil des Ventukels, die gleichen
Druckverhaltnwsse festgertellt werden (In unseremn Falle betrug der Druck
10/15—0 mm Hg ) T mftavalvulacenTeil stetgt dagegen der Deuck (30/0 mm Hg.),
im linhen Vorhof blexbt er gleich wie 1m rechten Auch mm Falle von Tourniaire
und Mtarberter waren die Druckverhaltmsse, die allerdings nur ungenau u.
unvollstandig registriert werden Lonnten, m rechten Vorhof und mm s
valvularen Tetl des Ventrihels die gleichen (15 cm YWasser) Auch in veremnzt
Fallen der Luteratur 15t em lewcht erbohter Druck im rechten Vorhof gefun
worden (6—13 mm Hg Maxmmum 3—10 mm Hg Mmimnm ) Der Ewmgnif
schlecht ertragen (Taussig)
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Therapie heine.

m

Zusammenfassung, Die Diagnose eciner Ebsteinschen Anomalie der
Valvula tricuspidalis kombiniert mit emem Vorhofseptumdefekt
kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden

Mehr oder wemger ausgepragte Cyanose,
Gerausch gelegenthich systolisch, selten auch diastoliseli;

Herz vergroBert, Lungenfelder hell,

EKG Rechtstyp, mit Zeichen emer Rechtsuberlastung; rechtsseitiger
Schenkelblock, Fehlen emer Rechtshypertrophe,

Anglokardiographie Im DAK Darstellung beider Vorhofe, unnuttelbar
darauf erschemen hnker Ventrikel und Aorta, bestehenbletbende Ful-

lung des rechten Vorhofes,

Herzkatheterismus Gleiche Druckyerhaltnisse im rechten Vorhof und dem
supravalvularen Teil des Ventrikels, direhte Katheterisation des linken

Vorhofes.
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sun, W Malade d'Dbsten, ewsar de
agnostie ehmque Arch mal coeur 42
211, 1049

Varsne W M and Siapino, 33 Con
gemtal dwplacement of the tricuspad
<alvo {Ebstem's drseave), review and
repart of o cave wath electrocardiograpine
abnoimalitis and  detaded  hustologe
study of the canduction “ystemn Ann
Int Med 11 1033, 1937

Zrvwe A Uber canen Fall ton trshters
fornsger Trikusprdatklappe (Ebstem sche
Krankheit) rut offenems Foramen ovale
Tarchons Aveh prth Anat 399 225, 1937,
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5. Der Ventrikelseptumdefekt

Der Ventrikelseptumdefekt st die Folge
ciner gestorten Entwicklung des muskularen
Septum ventriculornm, das vom unteren
hinteren Teil des Ventriculus communis nach
vorn und nach oben wachst, um sich mit
dem von oben nach unten wachsenden Sep-
turn bulbi zu verbinden. Im Saughngsalter
wird haufig ein reiner Ventrikelseptumdefekt
gefunden, der zu einer HerzvergroBerung
fuhrt und eme auffallend schlechte Prognose
hat Meistens handelt es sich um emen De-
fekt im obersten Teil, der Pars membranacea
septr. Taussig schlagt dafur den Namen
whigh ventricular septal defect“ vor Diese
Form unterscheidet sich von dem klassischen
Ventrikelseptumdefekt, wie er von Roger
1879 beschneben wurde. Dreser Legt tiefer
und 1st als Folge emer mangelhaften Entwicklung des Septum ventriculorum
oder direht des muskularen Teiles des Septums zu betrachten Durand und
Metianu bezechnen mmt dem Namen ,Morbus Roger alle Formen von
Ventrikelseptumdefekten Wir sind eher der Auffassung, daB eme Trepnung
der beiden Formen gerechtfertigt 1st, da die hamodynamischen Momente wie auch
die diagnostischen Merkmale und die Prognose verschieden sind Beim Morbus
Roger besteht emn Shunt zwischen dem linken und rechten Ventrikel, ohne daf
m der Regel das Herz vergrobert 1st Beim hohen Ventrikelseptumdefekt dagegen
{liefit das arterselle Blut direkt vom linken Ventrikel in die A pulmonalts, worans
haufiger ein grofles Herz resultiert Es st das Verdienst von Marquis, diese
Formen besonders hernusgegniffen und von der klassischen Form von Morbus
Roger abgetrennt zu haben Die Prognose des hohen Ventrihelseptumdefehtes
1st 1m Saugl. und Klemnkindesalter viel schlechter als spater, Von 110 Kindern,
die vor dem drtten Lebensjahr zur Autopsie kamen, wurde von diesem Autor
in 25% der Falle emn Ventrikelscp lefekt gefunden. Unter 29 1
von Ventrihelseptumdefekten in der Literatur, die ad exitum kamen, fand Sclzer
26 Saughnge Auch nach Abbott 1st die Prognose des Ventrihelseptumdefektes
nicht so gunstig, wie sie noch alj, wird Von 50 beobachtet
Fallen starben 21 vor dem § Lebensjahre Die Schwere der Prognose mnerhalb der
ersten Lebensjahre steht mit der Breite des Defehtes und der verschiedenen
Anpassungsfahigkeit der Herzmushulatur i Zusammenhang Mit dem Wachs.
tum wied der Defekt und damit auch die Lungenstavung klemer und die
Neigung zu rezidivierenden Infektionen der Luftwege sinkt, wio dies Muller
schon 1020 hervorgehoben hat Von unseren neun Saughngen mit einem srl}!
groBen Herzen bei einem Ventrikelseptumdefekt kamen vier infolge Pneumonie

ad exitum
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Abb 93 Fall 107, W J ', 5 Monate. Ksp J Nr 2095/53

Schwere D; und ber emem hohen
defeht 3500 g, Jetmiges Gewicht 4300 g

Abb 94 TFall 107 (s auch Abb 98)

Typisches ‘e hohem nur maBige
Erweiterung des rechten Vorhofes, Ernetterung des rechten Ven-
trikels, besonders stark der A pulmonalis, ausgesprochens Lungen
stauung
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Das Mizische Bild ist durch ein rauhes, holosystolisches Gerausch im IT. und
1V. linken IKR charakterisiert. Haufig ist auch eine leichte diastohsche Kompo-
nente horbar, die von Marquis durch die Wirbelbildung in der dilatierten A.
pulmonalis erklart wird. Beim Morbus Roger findet sich das Gerausch tiefer als

a
b.
cort N hem
Abb 93 R Sogiseh zwischen ¥ 5 und bl
Ventrih Kt. Die starke ! des rechten Varhofes spncht fur don Vorhof-
& by ders die starke ht

soptumdefeht (a), wAhrend beim
des Pulmenalisbogens auffillt (b)

beim hohen Ventrikelseptumdefekt; es breitet sich nach allen Richtungen, aber
wemg gegen die Halsgefale aus. In lizierten Fallen rchlc. cine Cyanose.
Eine Herzvergroferung war bei den Fallen, die ad exitum kmtmn, immer vorhan-
den. Sie tritt aber, wie bei unserm Fall 108, nicht nur beim hohen, sondern,
allerdings nur selten, auch beim tiefer liegenden Septumdefekt auf {Abb 89).
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Abb, 99, Fall 108, K. G o, 7 Monate. Kap.J.Nr, 9708152,

, +bh, 98, Fa)) 107 {5, auch Abb, 91)

ptumdefekt

Sterke TerzvergroBerung hei emem tiefen Ventrykelss
1n der Muskelwand (vom linken Ventrikel aus gesehen)

yperthrophie der b den Vented.ol
pulmonels (Pfeil = Richtung des

Starke Herzy ergroBerung mt H:

Starke Tewaterung der A,

pathologischen Blutstromen)



Der Ventnlelwptumdefekt 177

Die réntgenologische Untersuchung zergt ber den ubdichen Formen von Morbus
Roger kaum eine Herzvergrofierung Beym hohen Ventnkelseptumdefeht dagegen
findet sich typischern erse eine Abrundung und Verschiebung der Herzspitze nach
oben, als Ansdruck der Hypertrophie des rechten Ventnikels, eine starke Aus.

I i
— juanoutar ssenasmean [+ | mnsnasa——
:%3:;. RS
T e et
Vi oo
X AN

we P
At M,

Abh 100 EKG besm Fall 107

5,0, Typ maibige . ke
T pulmonale ‘Holot stolischea Gerauseh (Frequenz 100-- 5067

buchtung des Polmonalbogens Die Lungen sind deutheh gestaut (Abb 04)
Gelegentheh hann, wie 1m Falle 104, emn starkes Lungenemphysem zu einer Em-
engung des Gefafbandes und dadurch zur Fekldiagnose emer Transposition der
groBen GefaBe fuhren Immerhin wird das Febfen der Cyonose fur den hohen
Ventrikelseptumdefcht sprechen Die beschriebenen rontgenologischen Merkmate
konnen seht wohl zu differentialdiagnostischen Schw rerigherten rmit dem Vorhof-
septumdefekt fuhren Die fehlende dusbuchtung des rechten Vorkofey kann ein
Hinners auf das Vorliegen emes hohen Ventrikelseptumdefektes sen (Abb 94)

Das EKC ergibt keme Besonderheiten Zwermal fundcn wir enen Rechtstyp

und wm Fall 104 e Py le, w as uns vor ife ische Schwieng-
keten ber dem Vorhof T defekt stelite Die Annahme von \(uqms,
dal beun Ventrikelser Jefekt emn rect ger kelbl wie er beim

Vorhofseptumdefekt vothommt, fehlen eollte, hann micht als absoluter Beweis
gelten Wallgren tnd Winadblad fanden ber Fallen mit kongemtalem atrio-

12 Rewst Herzkrankberten
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ventrikularem Block emen Ventrikelseptumdefekt Immerhin spricht die Fest-
stellung cines 8,-Q,-Typs ohne deuthche Zeichen der Belastung des rechten
Herzens und besonders ohne P pulmonale (Belastung des rechten Vorhofes) eher

fur den Ventrikelsep defekt als fur den Vorhofsep defekt. Nach Mann-
heimerkann noch das Phonokardiogramm zur Unterscherdung behilflick setn,
mdem beim Vork defekt ein protosystolisches G h nut Verbreste-

rung des II. Tones und beim Ventrikel-eptumdefekt ein holosystolisches Gerausch
festzustellen st (Abb. 100),

Die Angiokardiographie zeigt ber den hohen Defekten nach emem normalen
DAK mut Darstellung der A, pulmonalis emn LAK mit Wiederfullung der groBen
A pulmonalis E\ cntue]l 1st dxe direkte Darstellitng des Defektes moghch (Lind)
Die § flsitti g ergibt benm hohen Ventrikelseptumdefeht
m der A pulmonalis emen hoheren Sawerstoffwert als in den Ventrikeln und
die intrakardiale Druckmessung berderorts einen erhohten dmstolischen wnd
systolischen Druck Solche Werte fuhren zu gefahrlichen Verwechslungen mit
dem offenen DB, fur den dieselben Resultate typsch sind. Jedoch ist dort das
unverkennbare Iangdauvernde Gerausch vorhanden und sehr sclten em , groBes
Herz* zu heobachten Auch wird die direkte Katheterisation des Ductus und die
etrograde Aortograplie mit gleichzertiger Fullung der Pulmonalgefafic den DB

sicherstellen

Die Differentialdiagnose und dic Prognose sind i Tab XTIV zusammenge-telit
Therapie vorlaufig kewne

Zusammenfassung. Die Diaguose emes holhen Ventrikelseptumdefektes
kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden

Fehlende Cyanose, Dystroplie, evtl Herzbuchel,

Gerausch Systoliseh, selten auch dirstolisch,

Herz Stark vergroBert mit vorspringender A, pulmonals, nur mafhge Er-
weiterung des rechten Vorhofes, Lungenstauung,

EKG. Uncharaktenistisch, oft 8;-Q;-Typ mit fehlendem P pulmonale, nur
selten Zeichen der Rechtsuberlastung,

Angiokard phie Im DAK Darstellung emer grofien A pulmonahs bei
Fehtender Aorta; 1m LAK Wiederfullung der A, pulmonalis gleichreitig
mit der Aorta,

Herzkatheterismus  Hohere Sauerstoffsattigungswerte i der A pulmonalis
als im rechten Ventrikel {cave Ductus Botall).

Die Diagnose enes tiefen Ventrikelseptumdefektes (Morbus Roger)
kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden-
Fehlende Cyanose, mafige Dystrophie, ke Herzbuckel,

Gerausch. Systohseh,
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Herz: Normal oder malyy vergroBert, heine vorspringende A. pulmenalis,
nur selten gleiches Bild wie beim hohen Ventrikel:eptumdefekt,

EKG. Uncharaktenstisch,

Angiokarthographie: Im DAK evtl. direkte Darstellung, im LAK Wieder-
fiilllung des rechten Ventrikels,

Herzkatheterismus Hohere Saunerstoffsdttipungswerte im rechten Ventnkel
als im rechten Vorhof.

Ewgene Beobachtungen

Fall 106. H . o7, 8 Monate SIET Nr 10644

it 5 Vonsten Bronehatis First mit 71, Monaten bei vtnem Hustenanfall Jaichte Cy snove
Herz erweitert, hein Mehwieren Systolisches Gerliasch uber dem ganzen Herzen mnt P maxi.
mum uber der Spitze Rontgeubild Herz starh vergroBert, beeonders nach hinks, Blahong der
Lunge, mit hlemficchagen Verschattungen Autoyme Nr 631 Michtig vergroBertes Herz,
Sputze som rechten Ventrikel gebildet, rechte Herzhalfte stark dilatiert, grschlossenes FO,
Septum membranaceumn zesgt eme Ofiang von 11, em Durchmesser

b Hoher Ventnheleep \!

Fali101, f.J ~ Monate hsp J V¢ 6240 £5
Mungolowde Idiotie “ofort nach Geburt stark blau dann normale Farbe Mit 3 Wochen
cyanotische —\nfilln Trnhachwiengheiten. D\slmw Hein Gerausch  Rontgenbidd  Herz

stark Cs ot panz Geta Hihfugale Py mit
Dysteieh Wi ahrtnd des 1t emn svstoliwches Gerliusch zu horen. zn
nelimenide Blivse unsd €3 anoee PO 20 utopsie Sv 139 Herz stash. vesgrobiert st Defeht

dev Pars dea Ve \ h starh erweitcrt
Disgnose Hoher Ventrihelseptumdefeht

Fal102. K M . I Vonat SH 7 \r 3940

Zustand wahrend der | ¥ oche relatis gut ohue (vanose Dann trat Dysproc auf Herz.
alktion sterh fublbar Lautes s stohisches Gerauoch sin 111 TKR hinks 11 PT demlich vervtarkt
Rontgenbidd  fferz stack vergrofiert, berlzettige Lungenstauung PQ 191 Sutopsie Nr 22

Diag Hoher Ventnibelwey LBy

Fall103. H R 13 Manate Aup J \r 2333 47

Mongoloute Iditie Wahrend der srsten Monate wiederholte Bronehtiden und Prew
women Ym 11 Monat H. und bes emem F Me
13 Monaten “pitalemwenung Lautes m<tohwhes Gerduwch uber dem ganzen Herzen mut
P maxumum uber dem Etbschen Punkt Keme Cisnose Rostgenbid Hers vergrofiert
fmut starker Langen-tawung PQ 175 Autopue Xr 693

D Hoher Ventrihelwp Arens sortae dester exreumflexus Preumonie

Fall104. B L . 6 Monate Kop 7 Nr 884 56 (Abb 96—97)

Mongolowde Idwue Mit 2 Sfansten o Bronefuolitis, H ausd
festgeatellt Nachher Duepnoe Anfalle, aber hene Cuanose, Mt 5 Monsten plotzlich Herz
insufimencersch inungen  Lautes svstolsches Gerausch uber dem ganzen Herzen Rontgen
Bild Stark vergroBertes, hugeliges Herz PQ18Y. EKG  Stedtyp, P pulmonale, Innen
nmcm«hmien bewder Kammern dutopsie Nr 148

Hoher ¥
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Fall 105, B. M, @, 4 Tage SH.J Nr. 159/51.

de Idiotie. Tadoed: nach Geburt, Erbrechon Trink 1erigh Lesses
systohisches Geransch, Tone laut und remn Duls 132, Allmakliche Verschlechterung des
Zustandes Rontgenbild Starke Vergroferung des Herzens 1o tota, PQ 1,72, Autopsie Nv 172

Diagnose Mongoloide Idiotie. Toher Ventnkelseptumdefelt,

Fall 106, J.§ Q, 8 Toge, Nsp J Nr 6278/51

Geburt normal, Cyanose seit Geburt Dysprop Wird als Aspirationspneumonio eingewiesen
Besm Eintritt mabige Cyenose, starke Tachypnoe Kein sicheres Gerdusch, Rontgenbild Merz
stack nach hinks ddatiert, 8o daB cho ganze linke Th verschattet 1st Lunge g
Q1,38 FEKG P pulmonale, rechtsseitiger Schenkelblock, Jnnensehichtschaden der beiden
Kammern {Uberlastung) Autopsie Nr 759.°

Diagnose Hohor Ve Lt Partselle Atelektaso der hnken Lunge

Fall 107. W J ¢, 4 Monate Ksp J Nr 2095/53 (Abb, 93, 94, 98}
tppendehtome. Gebutt normal Goburtsges tcht

Im zweitert

3500 g Sett den ersten Leb sehr groBe Trinhsch gl fehlendo Gowichts
zunahme Kemmo Cyanose Mit 2 Monaten hufiges Lbrechen, Ber Kontroltuntersuchung
Fy cines A 1on Dyspnoe, Husten und Tachykardw Mit
4 Monaten Hospital wegon briler Otatis modia puralenta Starke D

Dyspnoe, Voussure, schr lautes, langdaverndes systolsches Gersusch tiber dem ganzen
Thorax mit P max, ither dem Stermnum, sterhe Pulation 1m Epjgnsteium  Bexdsoits Raseel
gerausche uber don Lungen Rontgenmld Herz i toto vergroBert, miBige Dilatation des
rechten Vorhofes, Hypertrophie des rechten Ventrikels, stark s orspringender, pulsierender
DPul ptarke Lung g PQ 210 EKG (Abb 100) Kommt ad oxitum
1m Alter von 615 Monater Autopwie Nr. 122 Hoher Ventrikelseptumdefeht

Diagnose Hoher Ventrikelseptumdefekt Schwere Dy strophie

Fall 108. X G . 3 Monate Ksp J.Ar J70%52 (Abb 99)

Geburtsgonicht 4500 g Mit 115 Monaten Begmn des Lrbrechons it 3 Mopaten wegen
schwerer Djatrophio und Verdacht auf Py lorusstenose engewiesen Kewo C3 anose, oft stod
weise Dyspnos, Trinkt schlecht Loutes, systolwches Gerdusch uber dem ganzen Herzen
Beun Schreien verschwindet dax Gerfiusch Rontgenbild PQ 2,04 Herz m toto stark ver
groBert Spitze abgerundet, nach oben verschoben Lungenstanubg EKG  Rechtshyper
trophie, My okardschaden I's wird emn Vorbofseptumdefeks oder e hoher Ventrihelseptum
defeht vermutet In den folgenden Monaten lewchte Cyanose Auftreten emnes Herzbuchels
Starke LebervergroBorung Am Lrbschen Punkt kurzes, rauhes, systolisches Gerusch
Mit 7 Monaten 1n monbundem Zustande wieder emgewiesen Autopme Nr 720 Ventrikel
septumdefel.t Ty p Roger, Hypoplaswo der Aorts ascondens und des dortenbogens, offrner DB,
exzentnische Hy pertrophie der rechten Kamrmoer,

Dingnose Ventrikeleptumdefeht Ty p Roger
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6. Der offene Ductus Botalli

. Das Offenbleiben des Ductus Botall (DB) findet sich bei einem Viertel der
Jen Angiokardiopathien, dic zur Autopsie } (Heim de Balsac).

Gelegenthch, wahrschemnlich in den Fallen mit einem breiten DB, tritt schon rm
Verlauf der ersten Monate eme fortschreitende VergroBerung des Herzens emn,
und es kann nur durch die fruhzeitige Stellung der Diagnose und die Lagatur des
DB der Tod vermieden werden Nur selten schlieBt sich der DB bereits im mtra-
uterinen Leben, was zum akuten Lungenodem und dem Tod des Foetus fuhrt
Normalerweise schhieBt sich der DB, wengstens funktionell, schon 1n den ersten
Mmuten nach der Geburt, was bei Tieren und auch beim Menschen mut der
Angrokardiographie emdrucksvoll bewiesen werden konnte (Barclay, Barcroft
Lind) Nach Christie besteht allerdings ein noch offener DB bet 409 1im ersten,
ber 129 1m zweiten Monat und bei etwa 19 am Ende des ersten Jahres Der
Mechanismus der funktronellen SchhieSung, da der anatomische Verschluf erst
spater entsteht, 15t noch nicht restlos geklart. Die anatomschen Verhaltnisse allem
geben hemnen AufschluB daruber Sicher konnen verschiedene Reize (mechamsche,
elektrische, cb he) zur sphink tigen Kontraktion der Muskulatur des DB
fuhren Auch sind nach Kennedy der Beginm der Atembew egungen nnd e plota-
liche Erhohung der Sauerstoffsattigung des Blutes daran betethgt Dre Kontrah-
tion der Muskulatur fuhrt zur lokalen Ischamte und in deren Folge zu fibrotischen
endoarterntischen Wucherungen, dte sich von der A pulmonalis bis zur Aorta
ausbretten Der anatomsche VerschluB des DB ist mut zwet Jahren normalers eise
vollstandig Die Grunde, die em Offenbleiben des DB bewrken, sind noch unhlar
Vielleicht 1st das Fehlen der Druckunterschiede zwischen dem groBen und kleinen
Kreslauf ausschlaggebend Im spateren Alter wird nur selten em spontaner Ver-
schluB des DB beobachtet. Bishop honnte ber ernem uber mehrere Jahre hontrol-
Lerten Kinde mit offenem DB mit sieben Jahren das plotzliche Verschwinden
aller klinischen Symptome feststellen Routier bemehtet uber eme ahnliche
Beobachtung bex emem funfzehnjahrigen Kinde und Heim de Balsac erwahnt
chenfalls emen Fall Burchell schlieBt aler diese Moghchkeit aus

Es+ 15t auBerordenthich wichtig, dic klinische Diagnose emes offenen DB mm
Verlauf des ersten Lebensjahres zu stellen Das Vorhandensemn des typrschen
langdauernden Gerausches ist eme groBe Seltenhert Dreses ist nur fur das spatere
Alter pathognomonisch, mdem es erst zwischen dem dnitten und sechsten Lebens-
jahr auftritt, wenn atch Falle beschrieben sind, wo es schon fruher auskultrert
wurde Unser jungster Patient mit dem charaktenstischen langdauernden Ge-
rausch war zehn Monate alt. Ziegler wie auch Dongzelot stellten nach der
Geburt schon ein aystolo-diastolisches Gerausch fest In der Mehrzahi der Fn.ﬂb
wird aber nur em systohsches Gerausch aushultiert, mit dem P. maximum im
I1. TKR links Haufig fehlt uberhaupt auch das systolische Gerausch (Lind und
Wegelias) Die Ursache 14t im Sauglingsalter hauptsachlich 1m fehlenden Druch-
unterschied zwischen der Aorta und der A pulmonales zu suchen Mit dem Wachs-
tum erhoht steh der Druck vor allem 1m groflen, aber auch 1m hlemen Kreislauf
Mit den Jahren vermehrt sich o die Blutmenge, die von der Aorta in die A, pul-
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monahs zuruckflieft, Bme wertere Komy te bo der Ei ] des aystolo-
dstolischen  Gerausches st die nur langsam znmehmende Ernaterung der
A. pubmonalre, Ene Cyanose fehit bes unkomphzterten Fallen stets,

Beim DB ist die HerzvergroBerung sm allgememen nur maBig, sic hanm aber
m Sanghngsalter betrachthich sein. Dost bieten sich dennt auch, hauptsachlich
ber fehlendiem Yangdanerndem Qerauseh, die groBten dlagnostischen Schwieng-
Leiten Der Pulmonalbogen, der 1m spatesen Alter sorspringt und pulwert, kann
hser fehilen oder dureh den Thymusschatten verdecht sein {Abb 101) Die Luagen-
stauung st degeges schon im Saughngsalter zu beobachten und gibt Anlafl zu
haufigen Bronchitiden und Poeumonien Celegenthich kann es zu Lungenoedemen
kommen {Dammann und Sefl) Eme hlechie Gewich wiederh
B jen und Dysp falle, e Pulsuy celer et altus, eane groBe Ampliude
des Blutdruckes, the deutliche Verstarkung des IT PT, die Anw esenheit emes systo-
hschen Gerausches sind weitere Zeichen, die auf die Diagnose hinweisen konven

De elek di hische U 1 bt kaum exen AufschluB Ea kaun,
Lesonders bei kleiven Kindeen, e Rechtatyp, aber auch e Linkstyp varhanden
sers Ubereinstimmend mut Soutsé smd fur uns beim Saughng die Zeichen emer
wenn auch nur mafigen Linkshypertrophie in den Brustwandalestungen {8 tef
1 V=V, B grol in V-V sowe das Fehlen des physiclogischen 8- Qy-Typ
Wumesse fur e Diagnase emes offenen DB Treten Zewehen emnes Myokard-
schadens auf, 18t die Indiketion zar Fruhoperation gegeben Dre setrograde
Aonographic hat emne hewlende Bedeutnng g . sniless neben der
Fillung der Aorta die gleschzettige Fullung der ¥ Igefalie 2ur D 1
gebracht werden kanmn

Der Herzkatheteriemus kann schon sm Saughngsalter, wemgstens ber mcht.
cyanottschen Vaten, mit ement dupners Katheter (Nr 5—7) dureh die Vena
saphena magna asgefuhrt werden Mot der Feststellung emes hohen Druckes und
emer gegenuber dem rechten Yentrikel erhobten Saverstoffsattigung o der A
pulmonalis kann <te Diagnose bestatigt werden Bs mus<en aber die Ergebunisse
von Damman und Sell beruckmehtigs werdes, die ber der Untersuckung ven
24 Fallen, woruntes sich zwex Saughnge und funf Kinder unter dem zwerog

Lebensjahr befanden, mit dem Herzkathetersmus «om- 1,
emnem hohen Ventnketeont- = * 77

Bei berdens Fallen war £ ooty A0 golelen Fallen
kann nur die Aortogra wamguose entscherden {Abb 50}

Die Therapie besteht m der lagatar des Ductes (Gross, Crafoord) D
Letabitat hetragt 1,19 (Crafoord) ader 21% {Gross)

Zusswsmentassend kaun die Dragnose eines tsohierten offenen DB bem
Sanglengg auf Grund fulgender Befunde gestell werden

Renrd t tatlen, T und Tysy falle,

Pubsus coler et altus, grofe Amphtude des Blutdruckes,



Abb 102
TRG 8,—QyTyp Zewehen fer Lankshy pertsoptue (S tief m Vy, R groB i V) Frair-
heher Myohardschadon

T

21 PQ: 199

Abb 101. Fall 109 E.B @+ 10 Monate Ksp T Nr 2708(54.
Oftence DB VergroBorung des Herzens und Lungenstauung

Fall 109,

Ny stolo d lsches Geriusch mat tele gy stolscher Verstarkung
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Gerauscls: Systohsch (seltener systolo-diastolisch) m II. IKR hnks;
mafige bis starke Herzy ergrofferung mit Lungenstanung,
EKG Ofters Zeichen emer Linkshypertrophe,

Retrograde Aortographie Gleichzeitige Fullung der Aorta und der Pulmonal-
gefabe.

ligene Beobachtung

Fall 109. L, B @, 10 Monate Asp J Nr 2708/54 (Abb 106 und 102)

Ceburtagewicht 2700 g Geburt normal Emweisung wegen Pncumome DBer der us
kultation kontmuerliches Gerauselt un IT IKR hinks Rontgenbud  Herz in toto vergroBert
Lewchto Thymushy peeplasic, Lungenstauung PQ 199 EKG Linkaty p. Fragheher Myokard-
schaden. P Svstolo Gerdusch Normale
D n allen aus Grunden
mcht mit Sieherheit anzugeben

Diagnoso: Offcner Ductus Botall
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7. Die Anomalien der Arteriac coronariae

(Bland-White-Garland-Syndrom)

Die Anomalien der Kranzatterien fuhren zu einer ausgesptochenen Vergroflerung
des Herzens und hommen sicher haufiger vor, als man noch vor wenigen Jahren
annabm, Aus therapeutischen Gruniden st ihre Erhennung wichtig Zweifellos
sind vielfach sogenannte 1diopathische Herzhiypertrophien m diese Gruppe ein-

Abb 103 a) Normale Entwicklung der Sermlunarhlappen ber den groBien HerzgefaSen

Novmale Lage di1 A Truncus
b) Pat] g Entwich) der 1 mit emer
K (die hnhe ¥ aus der A pulmonal

zurethen A brikossoff hat ste 1911 anatomisch beschrieben Bland, White und

Garland, die sulche Millbildungen zum erstenmal khimsch genau bonl).\chmm

fanden me 4mal unter 6000 1 Boston gefuhrten A Sie

die typischen Merhmale, die mntra vitam die Dmgnmestclhmg crmunhchen, zu.
Abbott stellte sien threr Lekannten Serie von 1000 kengenitalen
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Herzvitien 10mal fest. 1942 waren 17 Falle (Soloff), 1946 deren 20 bobhanut
{Lyon), ein Jahr spater erhohte Kaunitz die Zahl anf 28, der Me Kinley 1951
noch 11 weitere hinzufugte Die Madehen sind doppelt so oft vertreten wie die
Knaben, Wir beobachteten 2mal Anomalien der Kranzarterien (Fall 20, berests
1 Kapitel IT beschrieben, und Fall 110)

Die Entstehung der MiBbildung JaBt sich durch emne falsche Drelung des Septum
aorto-pulmeonaie erkfaren (Abb 103}, indem so die Arteriae coronanae meht, wie
dies normalerwerse der Fall 1st, aus der Aorta, sondern aus dem Truneus pulmo-
nalis entspringen. Es sind nach Soloff folgende 4 Varianten moghch

I Tue Arteria coronaria dextra entspringt aus dem Truncus pulmonals

2 Die Arteria coronaria suustra entspringt aus dem Truneus pulmonalis

3 Ihe Arteriac coronariae entspringen aus dem Truncus puimonalss,

4. Eme zusatzliche Arteria coronaria entspringt aus dem Truncus pulmonalrs.
wahtend die zwnei normalen GefaBe aus der Aorta entspringen,

Dre erste Varante kommt sehr selten vor Die dret uns hekannten Beschrer-
bungen waren zulalige autoptische Befunde ber Menschen 1ou 30, 6} und 7
Jahren (Moncheberg, Schley, Jordan) Die Anastomosen zwischen A coro-
nari stistra und A coronaria dextra schemen funktionell gunstiger 7u sein als
umgekehrt,

Haufiger sind cie Falle, het denen die A coronana suustra aus der A pulmo-
nalis entepringt, was prognostisch sehr ungunstig 1st Die von Kaunitz zusam
mengestellten Falle starhen alle wahrend der ersten Lehensmonate, der jungste
mit 21, der alteste mit 13 Monaten (Proescher) Ber den wemgen Patienten,
die day Erwachsenenalter erreichten, mussen wohl Anastomasen zwischen hexden
Kranzarterien bestanden haben (Dietrich)

Dre Formen, bei denen die bexden Aa coronarize ans dem Trunens pulmonalic
entspringen, sind viel scltener und haben eine mfauste Prognose

Das Llinische Krankheitshild tritt crst im Verlaufe der ersten Lebenswochenn
Erscheinung wnd beginnt it Trinhschwierigkeiten, Dies kann als emages
Symptom bestehen bletben (Proescher), oder es treten Anstrengungsdysproc
und ab 2 und 3 Monat Husten, Krampfe und BewuBtlosighert auf. Selten bestet,
wie t unserm Fall 110, ab Geburt emne stationare Dyspnoe (Chastonay, Lyon)
Gasul und Loffler heben als ¢y pische Merkmalo das platzliche Etschemen 1on
Dyspuoe, Blasse, Speichelsekretton und SchweiBausbruch hervor

Nach McKinley wurde die khinimche Diagnose emer Anomalie der Aa. coto-
nariae bis jetzt nur in 5 Fallen gestellt (Exdlow, Lyon, Gasul, cigener Fall,
tieschriebent von de Chastonay und Buser) Der Puls ist ment heschleumgt nnd
sehwanht v 160/Min (In unserem Falle betrug er 180/ ) Ein Geransch fehit
mestens und war awchiber unseren 2 Kadern ekt 7o horen. Tie Lt')/(:r Jut ot
w0 vergroBert, daB emne Cardiomegahia glycogenica 1n Erwagung zn ziehen ist, Eine
C):nnosc tntt, wie m wserem Fall 20, nur termunal auf,
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Die rontgenologische Untersuchung laBt 1m Verlaufe der ersten Monate eine
starke GroBenzunahme des Herzens erkennen (Abb.105). Die VergroSerung
betnifft vor allem den linken Ventrikel, was im 2. schragen Durchmesser ein.
deutrg zu sehen ist.

Das EKG. Von den meisten AA. wied eine Low voltage mit der Inversion der
T-Zacke mn den ersten zwer oder 1n allen drei Standard-Ableitungen als patho-
gnomomusch betrachtet. Taussig jedoch und di Sant’Agnese heben hervor, dag

--~AORTA ——-ACRTA

L-ARTERIA
-~ CORONARIA
SINISTRA

ARTERIA
“ CORONARIA
SINISTRA

ARTERIA=~ ARTERIA-
CORONARIA CORONARIA
DEXTRA DEXTRA
i
! i
PULMONALIS PULMONALIS
Abb 104

Schematische Darstellung des normalen und pathologischen Abganges der Aa coronarian

auch andere Kardiopathien mut diffusen Myokardschadigungen, wie Herzglyho-
genose und cie Fibroel d dica, d EKG-Veranderungen auf.
weisen konnen Bei solchen Formen tritt allerdmngs die Inversion der T-Zacke in 1
und IIT emn In den Brustwandableitungen finden sich ahnliche Veranderungen
w1e bey der Okklusion des vorderen Schenkels der A coronana sinstra (3Me Kinley
und Dagonet) (Abb 106)

Das pathologische Bild zeigt eine sehr ausgesprochene Hypertrophte und Er.
weiterung des linken Ventrihels mit diffuser, degenerativer Veranderung des
Myohards, die bis zur Fibrose und zur Verkalkung des ganzen von der entspre.
chenden A coronarta durchbluteten Gebietes fuhren hann (Abb 107,108, 109) Im
Fall 110 wog das Herz 75 g (normal 2025 g), und die MaBe betrugen 7/6,5/5,5 cm
Beim zweiten Fall 20 war das Herz drexmal 50 gro8 wie die Lewchenfaust und
maB 4,5 em n der Breite und 4,5 em 1n der Lange Die Dicke des linken Ventrikels
betrug 3,5 em 1m ersten, 1,5 cm 1m zweiten Falle Das Ostium der A coronana
dextra lag an der normalen Stelle, die A coronana smistra entsprang aus der
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b)

Abb 105 a)Falt 110 5 U &, 51, Monate Ayp J \r 6183148
Starke Vergroferung dea Herzens tin Alter yon 41% Monaten, mut buwondone
Betediunic des hinken Ventriels
b) Herzhonfigutation bet Fall 20, N. G 5, 3 Tage, SH 1.Ar. 3306
Die Koronaranomalie war hier mit etner Aortenstenose hombimiert.
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A pulmonalss in der Hohe der Valvula senulunans sinistra dorsahs Das Myokard
(Abb 100) wies neben femnfaserigem, kollagenem Bindegewebe eme Verfettung,

eme Atrophie, Vakuolen, Nekrosen und nur noch Reste von Muskelfasern auf Die
Spitze war vom linken Ventrihel gebildet Wi konnten, wie es auch schon be-

Bt it o

PR

S
NI PreA
O Y

Abb 106 EKG-Veranderungen bern Fall 110
) RegelmaBiger Sinusrhythmus Frequenz 125/Min. PQ 0,127, QRS i T 0,08

S,

{verlangert), NT stark erhobter Abgang in 1, stark ermedrigter m 1TV, tiefes
T positiy, Vi tiefes Q5, bT stark erhoht (Pardee Welle)

DKG Diagnoso T'tischer und Sp mat tragl Tiaks
seitigoa Schenhelblock

b) Die Zechen der Ischamio sind unverandert (Inversion der T-chke) und die
Jemgen der Lusion sind gernger geworden (ST wemiger gehoben n I) Ty V,
Erscheinen emer R Zacke (Rotation /)

) Die Zewchen der Lason amil noch sterker goworden Dieemgen der Nekroso
(@S) sind unmer noch vorhanden

schrieben worden 15, varikose Knotchen nachv esen, deren Ruptur, wie im Fall20,
zur Herztamponade fuhrte, Im Falle von McKinley war eine Herztamponade -
folge der Tuptur emes aneurysmatischen Teiles des Myokards die causa mortis
Bet den Fallen, die langer leben, werden atheromatdse Veranderungen und Ver.
kalkungen des Myokards gefunden Proescher fand ber threm Patienten, der
m Alter von 13 Monaten starh, ,embryonal synosoides™, wie Soloff ber emnem
41% Monate alten Saughng, und zog daraus den SchluB, daB es sich um emne
Stumng der embryonalen Entwicklung handeln musse



192 Das,.groBe Hers* infolge k ) d o 1

Abb 107 Fall 10,
Starh s ergroBertes Hers bet falschem Abgang dor 3. coronana
snustrs aus der A pulnonals

Abb 108 Abgang der As, coronarise bei Fall 110
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Uber die Pathog sind die Mei heute noch sehr geteilt Zunachst
wurde die Sauerstoffarmut des Blutes in der A coronaria sinistra als Ursache des
Her gens Neuerdings wird eher den Druckverhaltmissen in der

A pulmonahs un(l in der Aorta groBere Bedeutung zuerkannt (Gasul) In den

P PRI}
Abb. 109, Fall 110.
Schumitt des Myokards bei falschem Ursprung der

Imken A coroname Schwere degenorative Veranderungen mit No
krosen und Blutungen, kombiruert mmt starker Fibrose.

ersten 2—3 Monaten sind die Druckverhaltnisse 1m rechten und linken Herzen
mehr oder wemger gleich, wofur das haufige Offenblerben des DB spricht Wird
spater der Druck im rechten Herzen medriger, genugt der Druck in der A pul-
monalis micht mehr, um dem Myokard des linken Ventnikels die notige Blutmenge
2uzufuhren. Im Bereich der dadurch entstehenden degenerativen Veranderungen
dilatiert sich das Myokard und fuhrt zu emner weiteren Erschwerung des Kreis-
laufes Damut 1st emn Circulus vitiosus entstanden, der weitere degenerative und
fibrotische Prozesse hervorruft Im Verlaufe deeses Circulus vitiosus werden die
Gefale der A coronarta smistra eingeengt und es resultiert em Versagen des
Herzens, DaB nicht allen die ungenugende Sauerstoffsattigung des Blutes die
Muskelveranderungen bedingt, 1st durch die Falle von Morbus coeruleus bewiesen,
%o die viel medrigere Sauerstoffsattigung keme Infarhte zur Folge hat

13 Rosai Hersk ke snn
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Diese Erkenutnisse sind fur die Therapie von grofiem Werte, indem nicht fur
emnc Erhohung der Sauerstoffsattigung, sondern fur eine Verbesserung der Druck-
verhaltnisse in der A. pulmonalis gesorgt merden muB. Aus diesem Grunde
schlagen Gasul und Loffler die He llung einer latero-lateral
zwischen Aorta und A pulmonabs vor. Wir glauben, da8 dieses Ziel m einer noch
gunstigeren Weise mit der Anlage eines kunstlichen Vorhofseptumdefektes er-
reicht werden kann, Dieser Vorschlag fuBit nur auf theoretischen Uberlegungen,
dre aligemein schlechte Prognose wird uns aber ermutigen, diese Operation ber
nachster Gelegenheit auszufuhren.

Die Differentialdiagnose. Ein groBes Herz ohne pathologischen Aushultations-
befund mul im Sauglingsalter hauptsachlich von der Herzglykogenose abgetrennt
werden, was mit Hilfe des EKG und einer eventuellen Muskelbiopsie gelingt
(Tab XIII),

Die Progoose ist in der Regel schlecht und die Kinder kommen im Verlaufe
des Saulingsalters ad exitum

Zusammen{ussung. Die Diagnose einer Anomalie der Arteriae coronarise
kann auf Grund folgender Befunde gestells werden-

Fehlende Cyanose, Dyspnoe, starke A Blasse, §)
SchweiBausbruch,

fehlendes Gerausch,

Herz vergroBert, besonders nach links,

EKG. Low voliage mit Inversion der T-Zacke in allen 3 Standardableitungen,
manchmal typischer Koronartyp

ichelsekretion und

Literatur.

Die Anomalien der Arleriae coronariae

1 Asort, M T : Atlas of Congenttal Cardiae arteries, report of an unusual case 833
Pisease The American Heart Association, ciated with cardiae hypertrophy Amer.
New York, 1936, p 60 Heart J 8.787, 1933

2 ABrinossors, A. Ansurysma des lnken  5.bE Ciastonay, E und Bustn, 3 Uber
Herzventrikels mut sbnormer Abgangs- eiben Fall von Abgang der Arteria coro-
stelle der Linken Koronararterie von der naria sinistea aus der Arteria pulmonalis

ber emem Heloet pacediatr. acta £ 308, 1949
Kinde, Virchows drch. path Anat. 203 g c,w\,‘, E. S, Smeram, J C. and Ricoos,
413, 1911 H  An snomalous coronaty artery

3 Ban~anp, W. G.- Anourssm of left ven- nnsmg from the pulmonary artery Amer
triclo due to left coronary artery taking Heart J. 42.908, 1851
origin from the pulmonary artery.J Path. 7, Diconcr, Y. Les anomalies de naissance
Dact 47:345, 1938 des artéres coronaires, rapport d'une ob-

servation de coronairo gauche snormale

L E F., Wirre, I D. and Girtasp,
e Arch mal. coenr 45 7, 1952,

J.; Congenital anomalies of tho coronary



Literatur

Uraprung der vorderen

8 Drermrc, W.
Ki i

aus der L
it ungowohnhichen Verdnderungen dos
Herzmuskels und der Cefdfiwinde ¥r-
chows Arch. path Anat 303-138, 1039

9 Dcrea, F. Ri. Anomalies of coranary
artertes, report of two cases, with com-
ment on tho dynanues of dexeloproeat of
the coronary ewrculation, Arch Int, Med
85 935,1930

10 Emrow, § and Macsenzie, E R Ano-
malaus origi of the left coronary from
the pulmonary artery, report of case
diagnosed cmieally and confirmed by
necropsy. Amer, Ifeart J 32 243, 1046

1L Gastz, B M and Loererer, E. Cardiae
ealargement n infants sumulating eoro-
nary disease. Amer J Dis Chld 73 122,
PRIV

12 Gusuz, B, M. and Logrrien, T Anoma
Jous ongin of the left coronary artery
from the pulmonary aztery {Bland White
CGarland syndrome), report of four cases
Pediatrics 4 408, 1049,

13 Gouviry, B A Anomalous left coronary
artery ansing from the pulmonary artery
(adult type) .Amer Iferart J.40 630,
1950

1 Hanrexsrey, H and Fresuw, D J
Ongin of the left coronary attery from the
pulmonary artery .imer J Dis Cleld 33
774, 1952

15 Joroaw, B A, Dav, T J and Eowanps,
J B Anormalous orign of the right coro-
nary artery from the pulmonary trunk
Proc Staff Meet Mayo Clin 25 673,1950

18 Kavnrrz, ¥ £ Ongin of left coronary
artery feam pulmonary artery .lmer
Heart J 33 182, 1047

17 Keizer, D P R and Rocmar, B R Ano
mslous ongin of left coronary artery
Amer J Dis Chuid 83 769,1952

18 Kocaer, H Ligenartige Kranzschlag-
adermiSbiidungen Bewr path Anat 91
220, 1934

19 Liek. K Ancurysraatische Erweiterung
der inhen Herzkamsmer nfolge Ursprungs
Qeriiken Kranzschlagaderaus der Pulmo
Palia bei emem acht Monate alten Mad
chen Virchows.Areh path Anat 297 113,
1936

20

o

12
®

)
a

w0
%

N
@

3

@
2

w©

&
£

]

195

Lyoy, R A, Jomusuasy, R J and
Doop, K Anomalous ongm of the left
coronary artery Amer J. Die Child. 72
875, 1948

McKinizy, H I, Avprws, I and Nena,
C A . Left coronary artery fram the pul-
monary artery, three cases, one with
cardtac tamponade DPediatrics § 828,
1951

Monewereng, ¥ G Uber sne seltene
Anomalie des Koronararterenabganges,
Zbl Iferz Gefofhrhh 6 441, 1014
Pootscuen, Fand Biouww, F. W
Abnormal origin of the left coronary
artety with extensive cardiac changes m
s fernale chld thirteen raonths ol
J. Pedatr 25 344, 1981

Sags, § and Keswy, F E Anomalous
origin of left coronary artery from pul
monary astery with msocazdial fibrosis
of Jeft ventricle and partial aneurysm at
the apex Amer J Dis Clald. 48.113,
1934

o1 Savt'Acnese, P A, Anpersen, D HL
and dusov, H H  Glyeogen storage
dreease of the heart, critical roview of the
ltersture Pediatrics &.607, 1950,

1t Sany Acnest, P A, AspErsex, D H,
Masox, H H and Batyin, W A Gly-
cogen storage disease of tha heart, seport
of two cases in siblings with chemucal and
pathologe studies Pediatrizs 6 402, 1950
Scutxy, I Abnormer Ursprung der rech.
ten Branzartene aus der Pulmonalis bex
enern B1jahrgen Mann Frankf Zachr
Path 32 1,1925

Swirn, § C Tleview of smgle coronary
artery with report of two cases Ciren.
laton 1 1168, 1950

Sororr, L A Anomalous coronary arte-
ries ansing from the pulmonary artery
Amer Heart J 24 118,1942,

Tacsse, T B . Congrmital Maljormations
of the Heart The Commonwealth Fupd,
New York, 1947, p 320

Wnite, N K and Epwaros, J. E  Ano
malies of the coronary artenes, report of
four cases Arch Path 45 766, 1948,
Wornnien, R.- Uber den Abgang der
Artena cotonars sinstra ans der Arteria
pulmonalis, zugleich e Beitrag zum
Problcm des plutzhichen Todes Cardio-
Ingra 18103, 1951



196
8. Die Anomalien der grofien Venen

In diesem Kapitel betrachten wir eine Rethe komplizierter MiBldungen der
s Herz mundenden Venen, welche hauptsachlich 1m Sauglingsalter zn emer
HerzvergroBerung fuhren. Dic Bedeutung dieser Anomalien hat in den letzten
Jahren sowohl fur dic Herz- wie die Lungenchirurgie betrachtlich zugenommen
Die Entwicklung der neuen Unt } hoden, msl lere der Ango
hardiographie und des Herzkatheterssmus, erlaubt m vielen Fallen etne genave
Diagnosestellung Die Anomalien der groBen Venen treten nach Abbott m 9,40,

der kong len Angiokarcdiopathren auf

Zum besseren Verstandnrs sefen hier die embryologischen Grundlagen erlautert

Embryolagie (Abb 110} Um die 6 Entwichlungswoche bestehen 2 lateral verlaufende
Venae cardinales superiores und 2 Venao cardinales snferiores Sie munden je emen Ductus
Cuvier: dexter und smnsster, die shrerseits m den Sius venosus seu coronartus gelangen {a)
Glerchzerttg bilden sich tm unteren Teil des Korpers 2 klemers Venen, die Venao subcariinales,
die m die Venae cardimales mferiores munden. Gegen die 7 Embryonalwoche etscheinen
2 Venae supracardinales zwischen den Venae los inferiores und dinales (b)
Diese verbinden sich direkt mit den Venao cardinales nferiores, withrend eme Atrophie dos
proximalen Tailes der Venae subcardinales zu emner Isolierung derselben fuhrt, Im Laufe der
nichsten Woche (c) h weiters Y il dio zur Atrophie Wes
distalen. Abschmittes der Venae cardmales mferores, zur Bildung einos grofen Truneus and
den Venae subeardinales sowto zur Budung der Vena cava caudalis fuhren Die Vense
supracardimales blerben dagegen m duehter Verbindung mit dem noch funktonieren
den Teil der Venae Dre h bildet nun cie Vena thors
crca longitudinalis dextra Gegen den 3 Embryonalmonat (d) beobachtet man eme grund
legende Veranderung auch im DBereich der Venae cardinales superiores Wabrend m
fruheren Stadmum die beiden Venso cardmeles superiores und infersores durch schr viels
b and, sich bis zum 3 Monat allmahhich eme
groBe Queriens (Vena brachiocephalica simatra), die dio Vena cardinahs superior simstra mit
der Vena cardinalts supecior dextra verbindet Glechzeitsig wird dre Vena cardinahs superior
svustra wmmer atrophiseher bis zu der Stelle, wo die Vena brachiocephalies sinistra ent
springt Der Ductus Cuviers dexter bleibt aber Weiter bestehen und fuhrt zar Bildung des
letzten Traktes der Vena eava cramahs, Der Ductus Cuviern stuster bildet sich dagegen
zuruck bis anf emn klomes GefaB, das spater die Vena ateu sunstra und den Smus venosus
darstellt. Ale Verbindungen mit der Vens cardmalis simstra sserden unterbrochen Im
unteren Tetl zeigt dio Vens supracardimabs sinistra ewno Atrophio des proximalen Abschnittes
und verbindet ssch mit der Vena aupracardinehis destra (Vena thoractea longitudmahs doxtra
— Vena az)gos} Dadurch entsteht dia Vena thoracica Jongitudinalis sustra — Vens hend
azygos (Abb 110d)

Viel wemger erforscht st dsgrgen dio embryonato Entwichlang der Venao pulimonaks,
dio cbenfalls emno grobe Zshl von MiSbil Lonnen. Die verg de Ana
tomie und dio U bet 2 haben gezeigt, daB Amusto
mosen bestehen zwischen dem Flexuy splanchmeus und den nahen Venao pulmonnirs und

Yenae cardinales. Infolge emer Entwichlungsstorung konnen eme oder mehrore solrher
£ hen und sich erweitern, wodurth pathologisel

Annstomosen, staté zu atrof 3
Verindungen zwischen den grofen Gefilen entatehen, Dieso Storungen mussen vor der

15. Eimbryonalwecho atattfinden, da zu dieser Zeit die 4 Pulmonalvenen, dic in emn eniees
GofaB mitnden, bereits ausgebildet emd In cimer weiteren Entwichlungephase wit dax Ver
scliwirlen dioses emzigen, m den rechten Vorhof mindenden GefaGes zut beobachten.

Fur das auBerst vielgestaltige Bild dieser Anomalien ist es schwieny, ¢ine

befriedigende Emterlung zu finden
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herii lowischen Stand

Eine Unterscheid vom klini g punkt gus 13t bej
der groBen Ahnlichkeit der Bilder meht durchfuhrbar. Brody hat bei der Durch.
sicht von 102 Falen partiello (64%) und totale Formen {(36%) untetschieden, je
nachdem, ob alle oder nur ein Teil der Pulmonalvenen in das rechte Herz oder
in die graBen Kollateralvenen einmunden. Auch Taussig unterteidlt die venosen
Anomalien nach diesem Schema und fugt als dritte Gruppe diejenigen Falle hinzu,
bei denen beide oder cine Vena eava in den Iinken Vorhof mimden. Sanes ordnet
die Venenanomalten nach Zah! und Mundungsort. Neulich sonderte Edwards
totale von partiellen Formen ab. Zur ersten Gruppe gehoren jene Formen, ber
denen alle Venen 1n den rechten Vorhof munden, es entsteht dadurch emn doppelter
Shunt links-rechts (Mundung der Venen in den rechten Vorhof) und rechts-links
(Vorhofseptumdefekt) Da< Blut des groBen Kreislaufes 1st unvollstandig gesattigt
Eme zweite Gruppe umfaft die Formen, ber denen nur et Teil dec Pulmanalvenen
in den rechten Vorhof mimdet und nur ein Shunt links-rechts besteht

Dotter und Mitarbeiter steliten unter 133 Fallen von MiB3bildungen der grofien
Herzvenen 80 mut partiell, 53 mut total falscher Mundung fest Die haufigste Ano-
malic zeigt dre Vena cava cramalis (31,6%). Veranderungen der Venae pulmonales
dextrae hommen ungefuhr doppelt so haufig vor wie solche der Venae pulmonales
sinstrae. Oft sind die Venenanomahen mit anderen intrakardialen Mibildungen
kombiniert Parsons und Mitarberter stellten 1952 136 Falle zusammen, wovon
55 eme totale und 81 emo partiello Form aufniesen Edwards fugte 1033 noch
& weitere Falle hinzu.

Fruher war die Frage der Emteilung nur i her Hinsicht t,
heute, nach der Einfuhrung der neuen Untersuchungsmethoden, erregt sie be.
trachtliches klimsches und therapeutisches Intercsse (Sanes, Vass, Taussig,
Dotter, Cooley, Gasul). Wir schlagen eipe Emteilung nach embryologischen
Gesichtspunkten vor

1. Anomalien 1m System der Venae cerdinales
a) Anomalien der Venae cardinales
b) Anomalen der Venae supracardinales,
¢) Anomalien der Venae subeardinales,
2 Anomalien 1m System der Venae pul les und deren A zum
Plexus splanchnicus-
a) totale Formen,
b) partielle Formen,

3. Kombimnation von I und 2

Die 1. Grappe der Anomalien im System der Venae cardinales 1t hauptaachlich
durch die persistierende Vene cava craniahissinistra vertreten. Ix’n Schrft-
tum sind nach Papez 200 Falle behannt Das Bild der doppelten Vena cal:ll
cranialis oder eme Venn cava cranjalis smistra zeigt mch, wenn die Vena ravt
cranialis dextra eine ahnliche Atrophie aufweist wic sie narmn]cmf‘iw )m}_m ;*l‘e
folgt. Die Entstehung ist in Abb 113 dargestelit Die Yena cava sinistra m\m(]go
in den Sinus coronarius und von dort in den rechten Vorhof. Tritt diese Anormali
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Abb 112 Schematische Darstellung emer Vens cava cramalis dextra
nut der normalen embryologischen Entwicklung, von himten gesehen

Abb 113 Sch D emer d Vena cava cramualis
mit der entsprechenden embryologischen Storung, ven hinten geschen
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allein auf, fubrt sie zu keinen klinischen Zeichen und 1st ledighch ein Zufallsbefund
bei der Autopsie. Oft sehen wir sie 1n Kombination mit anderen kongenitalen
Angiokardiopathien, z. B. bei der Tetralogie von Fallot, wo dieser Befund fur den
Chirurgen von Bedeutung ist.

Dasrd Jogische Bild dieser A Lie zeigt auBer emem brerten Gefaband
Leme Besonderheiten Hingegen erlaubt die Angiokardiographie, die fast immer

V brachio-cephal
simstra

Swnus coronar

V thoracica
longit dextra

V therocicq
I V thorocca , (Azygos) v tho:
i longitudinal (V supracara oneracica
Y9 sinistra dextra) Gt st
(Hemazygos) ¥g

Abb 116. Die embry ologische Stérung berm Fall son Abb 117, verghchen
mit den normalen Verhaltnusen (a).

wegen emer anderen kongenitalen Kardiopathie durchgefiihrt wird, die genauere
Analyse So wurde z B bei emner Tetralogie von Fallot mit Arcus aortae dester eme
doppelte Vena cava eramualis diagnostiziert und ber der Operation bestatigt
(Abb. 114)

Em typisches Berspiel fur emne Storung der Vena cava caudals ist unser Fall 117.
Her wurde gleichzeitig emn Ostium atrioventriculare commune und eine falsche
Darmdrehung festgestellt (Grob) Abb 115 lafit angiokardiographisch erkennen,
daB sich die Vena cava caudals vollstandig zuruckgetnldet hat und der P.ucLﬂuB
des venosen Blutes aus den unteren Teitlen des Korpers ausschlieSlich durch die
Vena thoracica longitudinalis dextra und die Vena thoracica longitudinalis simstra
erfolgt Die Venae cardinales inferiores sind mn normaler Weise zuruckgebildet
worden (Abb 116) Eine ahnliche Beobachtung machten auch Stackelberg
sowie Tauasig

Taussig berichtet uber emen Fall, wo mit Hilfe der Herzkatheterisation fest.
gestellt wurde, daB die Vena cava cramabs wie die Vena cava caudalis in den
linken Vorhof munden Bei <olchen Formen besteht eine Cyanose und m EhG
emn Linkstyp, «o daB die Dy 14 er der T it
Vorhofseptumdefekt gezogen werden muS.
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4
hen der Venso pulmonales und deron Anasto-

Abb 117, Schematische Darstellung der
mosen mit dem Ploxus splanchmcus
8) lle Venne pulmonales minden 1 die Vena brachiocephalica sinvstra (Fall 00)
) Allo Venae pulinonales munden 1n dio Vena cava caudalia oder in dio Vena hepatica

(Fall 15)
¢) Dio Venas pulmonales snistras und dextras munden in emo entsprechends Vena cata

cramalis (Fall 113}
) Dio Venae pulmonsles siniatras munden n das Atrium sinstrum und dio Venao pulmo-

nales dextrae in das Atnum dextrum,
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Dic 2. Gruppe umfaft die Anomalen, die durch emne Entwicklungsstorung
derVenae pulmonales oder Anastomosen mit demPlexus splanchnicus
gekennzeichnet sind Die Uberlastung des rechten Vorhofes und Ventrikels und
der A. pulmonalis fuhrt zu emer Herzvergroficrung und ergibt emn ahnliches
Bild wie beim Vorhofseptumdefekt. Auch die Herzkatheterisation zeigt, ie

Abb 118, Fall 112. B A. Q, 6 Monate Ksp J Nr 9058146

Starke VergroSorung des Herzens, Mundung aller Vense pul-
monales 1 die Vena cava craniahis

ber einem Vorhofseptumdefekt, 1m Vorhof emne hohere Sauerstoffsattigung als
1n"der Vena cava cramalis, was zur Fehldiagnose fuhren kann Die humodyna~
mischen Verhaltmsse andern sich mcht, ob die Venae pulmonales direkt in den
techten Vorhof oder 1n eme der zufuhrenden groBen Venae munden. Wichtig st
nur, ob emn Teil oder samthehe Pulmonalvenen das arterielle Blut in das venose
System emnfuhren

Fink sah ber der Bearbertung emes Falles, daB die Vena pulmonalis superior
sinstra in die Vena brach halrca stistra Nachdem er daraufhin
die Lateratur uberpruft hatte, konnte er suf auB dentlich bunte Varat
dieser MiBbildungen hinwersen Freerksen fand im Schnfttum 9 ahnhehe Falle,
Manchmal munden zwet oder alle Venen 1n die prechende Vena brachiocep
lica, manchmal stehen ste dagegen direkt mit dem Stnus comnunus 1n Verbindung,
In Abb. 217 sid die ! Anomalien sch
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Sanes beobachtete die Emmundung aller Venae pulmonales in den Simus coro-
narius Vass hat spater einen gleichen Fall beschrieben und wuBte auf 8 wettere
hinzuweisen Parsons und Winter haben ahnliche Beobachtungen publiziert
In unserem Fall 90, in Abb 72 schematisch dargestellt, munden alle Pulmonal-
venen 1n em emziges GefaB, das in direkter Verbindung mut der Vena brachio-

Abb 119 Fallll3 B T o, 2Tage Kep J Nr 5549151
Anatomisches Praparat (Photo Pathologisches Institut Zurich) Beobachtung
Baumann

a) Von varne gesehen Truncus arteriosns communss mnt Situs mversns totahs
Doppelte Vena cava cranialis

b) Mundung der Venno pulmonales dextrae et smstrae 1 dio entsproche
Yena cava cramsals

nde

cephalica sinstra steht. Da es sich um eme horngierte Transpowition handelte,
fubrte diese zusatzliche Anomalie zur Verbesserung der hamodynamchen
Verhaltmsse.

Beim Fall 112 (Howald) mundeten alle Pulmonalvenen 1n die Vena cava
craniahs, so daB alles arternalisierte Blut in den rechten Vorhof flod Das Lcben

war nur dank dem offenen FO mogheh, indem eme gewiswe Menge Mischblut dem

linken Herzen zustromen konnte,
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Beim Falle 113 fuhrten die beiden rechten Venae pulmonales in die rechte
Vena cava cranialis und die beiden Iinken in die hinke Vena cave craniahs,
gleichzeitig bestand ein Truncus artertosus commun:s und eme Dreilappung beider
Lungenflugel sowie em Situs mversus totahs (Abb 119 und 120) Die schema-
tische Darstellung dieses Falles ist in Abb 117¢ wiedergegeben

Abb 120 Fall 113,

Truncus arteriosus communis mit Situs mversus totahs Doppelte
Vena cava cranialis mit Emmundung der Venao pulmonales dextrae
ot simustrae m die entsprechende Vena, cava cramahs (Angiohardio-
graphie post mortem ausgefuhrt)

1 1

Sehr selten findet sich die d der Venae in die Vena cava
caudalis Dotter fugte den von Brody gesammelten Fallen noch ahnliche Beob-
achtungen aus der Lateratur bei und konnte als erster mit Hulfe der Angiokardio.
graphie 2 Falle klimsch diagnostizieren Wir konnten im Falle 114 die Emmundung
der beiden Venae pulmonales dextrae i die Vena cava caudahs beobachten
{Abb 121) Der rechte Vorhof 1st trotz des weit offenen FO stark erweitert und
der Linke Ventrikel ausgesprochen hypertrophtsch
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Sanest e die E g aller Venae p les in den Sinus coro-
nars. Vass hat spater einen gleichen Fall beschrieben und wuBte auf 8 weitere
hinzuweisen. Parsons und Winter haben ahnltche Beobachtungen publiziert
In unserem Fall 90, in Abb 72 schematisch dargestellt, munden alle Putmonal-
venen mn o emnziges GefaB, das in direkter Verbindung mit der Vena brachio-

N

Abb 119 Fall113 B T , 2Tage hsp J V¢ 6549/51
Anatomusches Priparat (Photo. Pathologisches Institut Zurich) Deobachtung
Baumann
a) Von vorne gesehen Truncus arteriosus commums nnt Situs mversus tod
Doppelte Vena eava craniahs
b) Mundung der Venno pulmonales dextrae of snutrae i die entsprechende
Vens cave oramalm

talis

cephalica smustra steht. Da es sich um eme hornigierte Transposition handelte,
fuhrte diese zusatzliche Anomalie zur Verbesserung der hamodynamischen
Vethaltnisse

Betm Fall 112 (Howald) mundeten alle Pulmonalvenen in die Vena cavd
craniahs, so daB alles arternlerte Blut in den rechten Vorhof flod Das IA“"t'ﬂ
war nur dank dem offenen FO moghch, indem eine gewrsse Menge Mischblut dem
Linken Herzen zustromen honnte.
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Fall 115 (Howald) zeigte emne Mundung aller Venae pulmonales in di» Vena
hepatica, Die Verbindung zwischen dem rechten und dem linken Herzen wurde
durch ein offenes FO und einen offenen DB hergestellt Das Kind errcichte das
Alter von 2 Monaten (Abb 122), Liidin, Edwards und Du Shane sowie

Vena cava

o -

audahs Veremugte Venae
pulmonales

Abb. 122 Fall 115 R H ¢, 2Monate Ksp J Nr 5166/47
Mundung der Venae pulmonales i die Vena hepatica,

Parsons und Mitarbeter konnten die Mundung der Venae pulmonales in die
Vena portae heobachten

Falle, bex denen emne oder mehrere Venae pulmonales direkt m den rechten
Vorhof miinden, snd in der Literatur haufig erwahnt Engels fubrte diese
Anomalie auf eme Dreh ung der Herzabsch zuruck,
Munden nur eme oder zwei Pulmonalvenen rechts em, so ist die Anomahe be.
deutungslos endigen Jedoch alle Venae pulmonales 1m rechten Vorhof, so ist
das Leben nur moghch, wenn zugleich eme breite Verbindung zwischen dem
rtechten und dem hnken Herzen besteht (Nagel). Eine solche Anomahe kann,
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Abb 121 Fall 114, 8 H, ', 4 Monate, Ksp 7 Nr 9576/52.
Maultiple MiBbildungen, Mundung der rechten Venae pulmonales m dio Vena easa
caudahs, Weit offencs FO.
a) Stark erweuterter rechter Vorhof,
b) Stark hypertrophuscher rechter Ventrihel mit deutlich erweiterter A pulmonahs.



Lateratur

14 Eowaros, J I, DuSuanr, 3 W, Arcorr,
D. L and Bunencue, H. B.- Thoracie
venous anomalies ITL .Atresia of the

211

of {1) aberrant imsertwon of pulmonary
vemns essociated with mteratnial septal
defeet and {2) congenital arteriosenous

common p 'y vein, the pulmonary
vews draming wholly mto the superior
vena eava fcaw 3) IV Stenosus of the
common pulmonary v e (cor t

of the lung Amer J. Roent-
genol 62 500, 1939

Gron, M U'ber Lageanomalien des Viagen

common pulmonary vemn (cor triatria-
tum) (case 4) .irch Path 51 446, 1951

Encers, H HerzmuiBbildung muy Ean-
mundung der Vena pulmonalis 1n den
rechten Herzyorhof, kriticher Beitrag
zur Kenntms der atypischen Mundungs-
verhaltnisse dieser Vene I'ranhf Zschr
Path 19:206, 1936

Fsotay, €. W, sx and Muen, H C
Anomahes of the pulmonary +essels and
therr surgieal mignificance, with a review
of hterature Surgery/ 29 604, 1951

s

&

Frek, B Mundung der vena pulmonalis
supenior simstra, m die vena anonyma
sistra, Zschr Anat Entw gesch 108 741,
1938

»

Freenksrs, § Mundung emer Vena pul-
monals smistra supertor i din Vena
anonyma sunstra  Zschr Anat Dntw
gesch 107-411, 1937

9 Fareouicn, A L. Bive, R J and Brouat,
5 G, Phymological studies 1 con
gemtat heart disease, circulatory dyna
mics 10 the anomalies of venous return to
the heart including pulmonary arterio
venous fistula Brell Johns Hophtns Hosp
86 20, 1950

Gustz, B M, Weiss, H, Feur, B H,
Driros, R F, Fisnrn, D L and Maries
Fup, € I Angacacdiageaphy ta con
gemital heart diseaso correlated with clt-
nical and autopsy findings, a five-year
chnical and pathological study of therty
four cases 1n infants and young children
out of a series of eleven hundred patients,
and four hundred twenty -fi e angiocardio
grams tmer J Dis Chuid 85 404, 1953

3 Geraer, § E and Kinnurs, J W Trans
plantation of left anomalous pulmonary
vem to left atrium, report of case Proc
Staff Meet Mayo Chin 28 472,1953

2 Grisway, A, Toercr, M H, Sieson,
R S and Stsswiv, M L The roentgeno-
graphic and angioeardiographic espects

1

0

&

tnfolge Storungen der fetalen
Darmdrehung  Schwabe, Basel, 1053

Howatn, E  Kongemtales Herzs ttium
rut falscher Mundungder Pulmonals enen.
Heloet pordiotr acta f 322, 1840

Hwanc, W, Prec, O, Kunavoro, K,
Secatr, § ans Karz, L. N. Hemodyna-
mie study of a case of anomalous pulmo.
nary venous dramage Circulation 2 533,
1950

Jonsson, G electne visualzation mn
angiocardiography J T'ac Radiol 3 123,
1951

Jonason, A L and McRag, D L Com.
bined use of angiocardiography and car
dine catheterization i the diagnous of
congemital anomalics of the cardio vas.
cular system Peduatrics 2 643, 1048

Kmkinn, § W Surgieal treatment of
P 3 Venous

(partial anomalous pulmonary venous
druwnage) Proc Staff Meet Mayo Clin
2% 476,193

Kaitsos, J R B, Tavion, B E ., Prurrr,
R D and Dmx, T J Anomalous pul
monary venous dramnage diagnosed by
catheterization of the might side of the
heart, report of threo cases. Proc Staff
Mect Mayo Chin 25 52,1930

Lav, C R Large anomalous vemn (“left
\cna cava’ } encountered tn operation for
hgation of patent ductus arteriosus
I Thorac Surg I4 393, 1945

Leory, M Ein Fall von Cor biloculare
rmut Binmundung der Lungen in dieLeber-
plorte Ber path Anat 112:350, 1952
Mueny, H T and Bireurtr, H B..
Chmocsl considerations n partial ano-
malous pulmonary venous connection,
report of two unusual cases Proc Staff
Meet Mayo Clin 28 463, 1933

McCune, C F W and Berury, E G
The development of the vena cava in.

ferior i man Amer J Anat. 35 331,
1928




m

210 Das ,.grole Herz* mfolge L

<elr gro Pulmonalvencn vereimigen sich in etnem groBen GefdB, das dorsalwirts verah
und durch das Zwerchfell m der Leber verschwindet, Offencs FO und offener DB

Diagnose Vi lio mit Ve alter P 1 1n e grobes Gohd
das m eme Vena hepatica mundet; offenes FO und offencr DB.

Fall 116. T R. o, 1 Monat Ksp J.NNr, 9809/32.

{\anowe seit Geburt H rewn. Langiame Vi walhrend des Spil
\r t - Leicht vergrd Herz mit lem GefaBband Lugen
taumg PQ 2,73 Autopse Nr 1202 Transposition der groBen GefaBe, offeoes FO Ii*ﬂ
wiaf), Hypertrophio des rechten Ventrikets, Lungenycnen munden in den sochten Yor

Diagnose Venenanomalie. Venao pulmonales munden 1 den rechten Vorbof Ttk
nosition der groBen GefaBo anit offenem FO.

Fall 117 5 U Q, 4 Monate. Ksp.J.\r. 2379/50 (Abb, 115)
Geburtsgewicht 3400 g Kind wird wegen D) pnoo und zunchmender Cyanose eI
die erst yn Laufe des dnutten Monats beobachtet wurde, S; stolisches Geriusch mi ™ o
mum ubcr dem Erbschen Punht 1T DT nkzentutert TKG. Linksty p, Pantrale E“Z'gcx:my.,
PQ150 Stak Herz Pul bogen eher vorsp d Hy pertroplit 4700
Herzhammern Lungenstanung Partiweller Situs mmersus Angiohardiographi K""m ot
cava eaudalis, Darctellung der Vena th Ls dextra et sinstrs Ex!
9 Monaten

:
erastiorond
Diagnose. Atrioventueulans commums Fehlendo Vena cay a caudalis bet P

Vena thoracica longstudinalis dextra et sinistra (autoptisch bestatigt)

Lateratur

Die Anomalien der grofien Venen
7, Keme 3

1 Ansorr, M T Atlas of Congenttal Cardiac 8 Coonr, F. N, Exars, s of thepd

Discase The American Heart Association, and Braves, B_an mowal ST
New York, 1036 monary sems, a case studt
2 Braoa, C Venen In: Handiuch der spe- Surg 21 45,1031 el
stellen pathologischen Anatomee und Ihistor 9 Cooury, B N Terson
logre 2 787, 102¢ 1951 WM and SR
3 Brumios®, O O Anomalies of the pul. 10 Dorren, C T HAm0r -y pary e
manary vems, there surgieal sigaificance, prna, I Anomt o e v 0%
Surg Gyn Obstetr 84 653, 1047 cutering tho wleror Yene O iy
o diagnosed durmg 1o DY gy
4 Brooy, H. Dramage of the pulmonary gh and cnrdmccathé‘(enzﬂ“
vens into the nght mde of the heart. grepny 218 31,1949 cht
AArch Path 33 231, 1940 J Med SC}; and Lanem 3 T B,
3 Brumen, A Roentgenologio findigs | i:;:f’ﬁsop.azed wath avondlt &
anomalous paltmonary venous eonnection salmonary vem sud TR i
DProc Staf] Meet Mayo Clun 28 450, 1953 Foport of o cave J Thorae S
6 Custriianos, A Los wnomalias do las 1930 o and 42T
venns civas, su3 tipos anatomicos, su 12 Epwanns, J I FOROORS Lo, pol
tdisgndstica radiologica Arcle med 1nf. 20+ ontal eqnsiderations 1 827 gl
191, 1951 Tmoriary senous conoeehiot
7 CASTELLANGS, A y Ganers, L A Un caso Meet Mayo Clin 25 *;J‘;S‘N A
de cuntro venas cavas embrionarias, dos 13 Eowaros, J T and DVl po
BUPETIOres 3 dos mnferiores Kol - Soe Thoracie venous anom?

eubana pediatr 16 483, 1044 49 517, 1950
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Das ,,grofic Herz* bei kardialen Erkranknungen
im Siiuglingsalter, unabhiingig von Herzmifbildungen

Nicht nur Longenitale HerzmiSbidungen, sondern auch andere Affektionen

fubiren 1m Saugl lter zu Kardiopathien und b lers zu einer starken Ve
grolerung des Hcrzcns Der grobte Teﬂ solcher Beobachtungen wurde imher
unter den S griff der idiop: hen Herzhypertroplue oder der ,,myo-

cardie emgerciht Da heute angesichts der chirurgischen Therapie der kongen:-
talen Vitien jedes ,groBe Herz* im Saughngsalter AnlaB zu differentaldia-
gnostischen Uberlegungen gibt, wurde die reichhaltige Gruppe der 1diopathischen
Herzhypertrophien 1mmer mehr 1n gesonderte Krankheitsbilder aufgeterlt.

Wir haben nach eigenen Erfahrungen und an Hand der Lateraturangaben ver-

sucht, eine Eintellung auf pathologisch ischer Basis auf? llen Sie 1st
noeh Juckenbaft und +erschied Ub sind schwierig genau em-
Zulethen

Wir werden vor allem denjenigen Krankhetsbildern unsere Aufmerk k
schenken, die wahrend der Saughngsperiode gegenuber dem spateren Alter Be-
sonderheiten aufweisen

Einteilung
Das,groBe Herz"
1. Bei Myokarditis
a) Bakteriello Myokardstis
b) Mykotsche Myokarditis
¢) Tuberkulose Myokarditis
d) Luetische Myoharditss
¢) Toxisch-allergische Myokarditis
Anhang Rheumatische Myokarditis
£} Virus-Myokarilitis,
g) Myokarditiden unbekannter Atwologie (MUA)
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Das ,,groBe Herz* bei hardialen Erkranh im g

2. Bei Myokardosen

o) Bei Kohlehydratstoffwechselstorungen-

1 Diffuse Glykogenspeicherkrankheit des Herzens (Pompesche Krank-
heit)
Anhang Diffuse Glykogenspercherkrankheit des Herzens und des
Nervensystems

2 Duffuse Glykogenspercherhrankhert des Herzens bei van Creveld
von Gierke-Krankheit (hepato-renale Form).

3 Circumseripte Formen der Glykogenspeicherkrankheit des Herzens

4 Sekundar bedingte Glykogenspeicherkrankheit des Herzens
a) ber anderen Herzaffektionen,
b) bei Kindern von diabetischen Muttern,
¢) beim Morbus haemolyticus neonatorum und schweren Ihterus.

Fallen des Neugeborenen,

d) bet Fruhgeburten und Neuget in der Anp hase (?).

b) Ber Fettstoffwechselstorungen:
Fettspeicherkrankhert des Herzens bex Fettpolycorte,
Fettspeicherkrankhert des Herzens ber Kugel-Stoloff-Syndrom,
Tettspeicherkrankheit des Herzens ber infektios-toxischen Prozessen

¢) Be1 ErweiBstoffwechselstorungen
Myokardose muit Dysproteinamie

d) Bei Elektrolytstorungen-

(z B bei Ca-, K-, Na-, Cl-Stoffwechselstorungen).
Lischer Kardi

3. Bei idiopathischen, hyperplastischen oder hypertrop
4, Bei Fibroelastosis endocardica.

5. Bei erworh, K

6. Bex paroxysmalec Tachykardee.

Anhang
7. Bei Perikarditis mit Ergufl (PseudoherzvergroBerung)
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1. Das ,,grofic Herz* bei Myokarditiden im Siuglingsalter

Erst in den letzten Jahren wurde berm Saugling die Myoharditis mehr und
mehr als Ursache ungehlarter Todesfulle erkannt 1944 entdeckten Saphir, Wile
und Reingold anlaBlich 1brer eingehenden Studien uber die Myokarditis ym
Siughngsalter das relativ haufige Vorhommen Saphir zahlte unter seinen Fallen
mit Myokarditiden 18 Saughinge. Vischer stellte von 793 Kinderautopsien in
Bern in 39 der Falle Zeichen von Myokarditis fest. Unter 1420 Autopsien von
Patienten im Alter von 8 Tagen bis 16 Jahren wurde ber 6,83, emne Myokarditis
nachgewtesen, wahrend sie unter 3712 Erwachsenen nur in 4,05%, gefunden wurde.

Der Verlauf jeder Myokarditis kann akut, subakut oder chronisch, jhre Lokal-i‘-
sation diffus oder circumseript semn  Begleitende Endo- und Perikarditiden
kommen vor, sind allerdings ber den virusbedingten Formen sehr selten Im
Bauglingsalter kommt der Myokarditts unbekannter Atiologie weitaus die grolite
Bedeutung zu Da sie die fur diese Altersstufe spezifischen Krankheitssymptome

aufwerst und oft auch groBe diffe \Gi tische Schwieriy bretet,
werden wir gle cmgehcnd besprechen Die ubrigen Myokarditiden zeigen 1n kh-
mischer, elektrok und ront; it her Hinsicht heine wesent-

lichen Abweichungen Sic sind deshalb bier nur i Form emer kurzen Charak-
tensierung erwahnt

Im Schnfttum honnten wir bisher keine befriedigende Eintellung der Myo-
harditiden 1m Kindesalter finden Brown untertelt die Erkrankungen in akute.
unspezifische, rheumatssche, luetische und tuberkulme Formen Vischer grenzt
diffuse und 1pte, ferner unsy fische und akzidentelle Myo-
harditiden vonemander nb Saphir untenellt die My okarditiden 1n foetale und
sekundar infehtiose Erkrankungen mit spezifischer rheumatischer oder tuber-
kuloser Atiologte

Wir heiden auf atiologischer Basis die Myoharditiden folgendermaBien

a) Bakterielle Myokarditis
b) Mykotische Myokarditis
¢) Tuberkulose My oharditis
d) Luetische Myokarditis
€) Tousch-allerpsche Myokarditis
Anhang rheumatische Myokarditis
f) Virus-Mvokarditis
) Myokarditis unbekannter Atiologie (MUA)

a) Die bakterielle Myokardutis. Ste tritt im Rahmen von Infektionskrankheiten,
wie Diphtherie hahterieller Pneumorue, Pyaemue, haufig auf und st sehr oft von
emer Endokarditis und Perikarditis begleitet In diese Gruppe werden die Fruh-
formen der bakteriellen Myokarditiden emngeretht Dre Spatformen sind dagegen
als toxwsch allergische Myokarditiden anfzufassen
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b) Die mykotische Myokarditis. DaB bei der Histoplasmose, der Coccidio/domy-
kose, Momliose und Blastomykose (Baker) cine Myokarditis anftreten kann, st
erst in den letzten Jabren bekannt geworden Es sind mm Myokard neben den
gewohnhehen diffusen Infiltrationen ) dse Herde aufgefunden worden.

¢) Die tnberknlose Myokarditis. Sie tritt im Kindesalter in einer nodularen,
mihtaren und diffus.mfiltrativen Form auf. Saphir und Mitarbeiter fanden bel
5 Sauglingstuberkulosen zwermal spezifische, bei den ubrigen nur unspezifische,
den Aschoffschen Knotchen ahnpliche Infiltrationen im Myokard, was auf die
Schwierigkeit der histologischen Diagnose hinweist. Taussig und Oppenheimer
beschrieben bei cinem 6 Monate alten Kinde, das an Tuberkulose und Lues er-
krankt war, rundzellige, interstitielle Infiltrationen sowie granulomatose Herde
m Myokard

d) Dic Inetische Myokarditis 15t auBerst selten und durch gummaartige Myo-
kardveranderungen gekennzeichnet. Sohval sammelte i der Literatur 7 Falle,

Williams fand eme g Myokarditis ber enem Neugeborenen und Pratt-
Thomas bei einem 234 Monate alten Kinde,

€) Dre toxisch-allergische Myokarditis. Die Bed der a Reak-
tionsart eines O in der Ei h der Myokarditis ist anerkannt

(Lindberg). Wahrschemlich bereiten verschiedene Noxen infektioser oder toxi-
scher Natur den Boden fur eine Uberempfindlichkertsreaktion vor, die sich dann
durch eine spezielle Organdusposition am Herzen abspelt. Solehe Vorgange werden
auch ber der Genese der sogenannten interstitiellen Myokarditis 1 Ernagung ge-
zogen Die Spatformen von baktereller Myokarditis sind im Rahmen der toxisch-
allergischen Myokarditiden zu betrachten. Das gleiche gilt fur die theumatische
Myokarditss, die ebenfalls als etne all he Reaktron aufzof: ist Es handelt
sich un Wesentlicken um emne Ubertragung der bekannten Begriffe der serosen
Eutzund anf die Herzpathol (Rossle, Eppinger, Sansone, Dina,
Wuhrmann) Unklar bletbt noch, ob es sich um ecchte aflergische Reakttonen
(8ikl, Ucke, Nelson, Franz) oder um eme dirckte Etpschwemmung von
Bakterien und Toxwen handelt Das Vorkommen bes allergischen Prozessen yon
rundzelbigen Infiltraten mit Eq hilen und groBSen M klearen 1m Myo-
kard wurde vielfach nachgewiesen (Slyke} French und Weller fanden gie
auch nach Sulfonamidverabrerchungen und Mae Mahon bei emnem ehzematoscn,
12 Monate alten Kinde, das mit Penicillin und Sulfonamiden behandelt \mnh:n
war Auch nach der exper i ung des Organi iy Eroeib
und Streptokokken oder mit Ser ek konnen rundzelhige Tnfiltrationen
sm Myokard nachgewiesen werden (Rich}) Warum diese Reaktionen gerade
im Myokard sichtbare Veranderungen verursachen, 1st noch ungeklart Rappa-
port spricht von emer ,allergischen Dystrophie des Myokards®.

- s e toAnLA St Ttme o e seaker Atio-
men

" nide

cine Myokardfibrose mit verdickten Klappen tfest, die er durch eme cmuniseh
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verlaufende rheumatische Karditis erklart sah. Ash beschrieb eine Myoearditis
rheumatica bei 6 Kindern, die nock rucht das 3 Jahr erreicht hatten. In der
Statistik von Taran von uber 220 Kindern mit rheumatischer Karditis sind
40 Saughinge erwahnt. Poynton beschreibt eine Chorea munor bei einem zehn
Monate alten Saugling mit akuter Herzddlatation

) Die Virus-Myokarditis. Seit Jahren sind die virusbedingten, mterstitiellen
Myoharditiden bei Parotitis epidemica (Manca), bet Varizellen, Rubeolen und
selten auch bei Masern bekannt (Degen). Finland konnte bej einer Myokarditrs
em Influenza-Virus Typ A ziichten Haufiger ist die Beteiligung des Myokards
berErkrank durch pe Viren,z. B ber der Eprdermschen Encephalitis
(Ungar) und vor allem bei der I’olmm)el.ltxs (Fnschknecht Born, Junge-
blut, Rose), wo sy he elektr he Unt uner-
wartete EKG-Veranderungen aufzeigten Ge\v:sse Epidemien von Poliomyelitis
zeigen eine ausgesprochene Mitbeteligung des Myokards Bei bulbaren Formen
fanden wir sie in 409, Die Koppelung von neuro- und kardiotropen Eigenschaften
wird auBer bei Poliomyelitis-Viren auch bei Para-Poliomyelit1s- und Coxsachie-
Viren beobachtet.

1945 konnten Helwig und Schmidt expertmentell ber Affen durch die Infi-
zierung yit Viren aus der Gruppe der Encephalomyokarditis-Viren (EMC) emne
interstitielle Myokarditis erzeugen Warren und Smadel bewirkten damut bei
)Lsusen ebenfalls eine Encephalitis mut \I} okardstis Be1 Patienten, die emne kurz-

Er] k dur h mt hobem Fieber, starken
Kopfsch M i flexie und emer Zellvermehrung 1m Liquor
zwischen 50 und 500 Zellen (ubermegend Lymphozyten), fand sich em pozttrver
Nentrahsationstest gegenitber EMC-Viren Richdorffand neulich bei Kandern die
Kombination ener Myokarditis mit zerebralen Storungen. Auch Koch Lonnte
ber 4 Kindern mit interstitieller Myokarditis emen positiyen Neutrahsationstest
gegeniiber emem Virus der Gruppe der Encephalomyokarditiden nachwessen.
Betke und Harms beob 11 P , darunter 7 Saughnge, die em
ahnliches Krankheitsbild aufw iesen, wober aber dxe Neutralisationsteste negativ
audfielen Bei den yon Saphir beobachteten Fallen von EMC handelte es sich um
zner Erwachsene und emen dreizehnjahrigen Knaben Die Virusgenese wird von
diesem Autor als die wahrscheinhichste angenoramen

Die an EMC erkrankten Kinder wesen neben den Zeichen emes grippalen
Infektes zerebrale Storungen, wie Krampfe, Menngismen, Paresen, auf Im Liquor
sind e Zellen leicht vermehrt, die ErweiBwerte normal oder leicht erhoht, der
Liquorzucker dagegen deuthich vermehrt. Die Herzbetelhgung ist an der Tachy-
kardee, seltener an der Dyspnoe und Cyanose oder an der Herzmsuffizienz zu
erkennen Im EKG finden sich Anhaltspunhte fur emen diffusen Myohardschaden,
wie Abﬂachuna der T- Zackc Senkung der ST-Streche, eventuell Zeichen eines
Blocks und g h R gen (Betke)

Die hustol hen Ul ergeben emne hnte mterstitrelle In.
filtration mit Nekrosen der Myokardfasern Im Verlaufe der letzten Jahre hauften
#1ch solche Beobachtungen ber Patienten sowie experimentelle Beitrage (Melnick,
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erschemen laBt. Ber Stoeber betrug die durchschnittliche Leukozy bl nur
0500. Blutkulturen sind stets negativ, Im Urin findet sich eine leichte Albummune,
im Sediment einige Erythrozyten und Leukozyten, keine Zylinder.

Die elektrokardiographischen U hungen. Stoeber konnte in 10 von ihrea
140 Fullen em EKG ausfuhren Im weiteren Schrifttum gibt es nur vereinzelte

Abb, 123. EKG bes Fall 123 B H. ', 10 Monate Ksp J.\r 1997/43.

Schwere Myokardschadigung ber emer akuten isolierten interstitiellen Myokarditts Reg'}i
mBBiger Sinusrhy thmus. Frequenz 170/Min PQ 0,107, QRS 0,05 (normal) P hoch v
n Tund I, T negatsv wn 11

EKG-Disgnose Rechtstyp Erwaternng dor Vorhofe Rechtshypertrophio (1) Diffise
Myokardschaden (?) (Fehlen der Brustwandableitungen),

Abb 124 Fall126 R C. Q, 9 Monate Hsp.J.Nr. 9922149,

11
EKG: Frequenz 150/167, PQ 0,127, QRS 0,06”, QT 0,27”. P poaitwv, R lIbe\:,ﬂdm‘"
Klen, n I nur angedeutet. § Iem mn I, fehlt 1n IT und ITT; ST in I eme Spur gebo egalv
wsoelektrisch, in 111 leicht gesenkt, T 1n I eme Spur negatiy, tn Il und IIT nach‘bu
V, tiofes S, P biphasisch, T positiv, V, ST hersufgezogen; V R gehnotet, T negative

chaden, LinksbypertroPHe

Dragnose Swustachykardie, Low voltage, diffuser Myokar
Linksuberlastung

eren 12 Fatlen
o e Jnem S
T.Zache 10
Abfla-

Mitteilungen (Protti, Knopf, Keller) Wir besitzen in 4 v ¢
das EKG (Fall 123, 124, 126,129), Neben einer Frequenzerhohung beie
rhythmus zeigt sich eine mehr oder weniger starke Veranderung der "
Sinne einer diffusen Myokardschadigung. Veranderung der ST-Streche,
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verlaufende rtheumatische Kardstis erhlart sah Ash beschrieb eine Myocarditis
rheumatica bei 6 Kindern, die noch mcht das 8. Jahr erreicht hatten, In der
Statistik von Taran von iber 220 Kindern mit rheumatischer Karditis sind
40 Sanglinge erwihnt. Poynton beschretbt ewne Chorea minor bel einem zehn
Monate alten Siughng mit akuter Herzdilatation

f) Die Virus-Myokarditis. Seit Jahren sind die virusbedingten, interstitiellen
Myokarditiden bei Parotitis epd: (Manea). bei Varzellen, Rubeolen und
selten auch bei Masern bekannt (Degen) Finland konnte bei einer My oharditis
ein Influenza-Vires Typ A ziichten Haufiger 15t die Betedigung des Myokards
berErkrank durch pe Viren,z B. ber der Epidemischen Encephalitis
{Ungar) und vor allem bei der Pohomyelitis (Frischknecht, Born, Junge-
blut, Rose), wo sy he elektroh hische U h uner-
wartete EKG-Veranderungen auf: Gewisso Epud von Poliomyelitis
zeigen eine ausgesprochene Mitbeteiligung des Myohards Bei bulbaren Formen
fanden wr sie in 409, Die Koppelung von neuro- und kardwotropen Ergenschaften
wird auBer bei Poliomyehtis-Viren auch bet Para-Poliomyelitis- und Coxsackie.
Viren beobachtet.

1945 honnten Helwig und Schmidt experimentell ber Affen durch die Infi.
zierung mit Viren aus der Gruppe der Encephalomyoharditis-Viren (EMC) eine
interstitielle Myokardutis erzeugen Warren und Smadel bewirkten damit bej
Mausen ebenfalls eme Encepbalitis mit Myokarditis Be1r Patienten, dio emo hurz.
davernde epidemusche Erkrankung durchmachten, mit hohem Ficber, starken
Kopfschmerzen, Meningismus, Hyperreflexie und emer Zelh ermehrung im Liquor
zwischen 50 und 500 Zellen (uberniegend Lymphozyten), fund sich ein positiser
Neutralisationstest gegenuber EMC-Viren, Richdorffand neulich ber Kimdern dio
Kombination einer Myokarditis mit zerebralen Storungen, Auch Koch honnte
ber 4 Kindern mit mterstitieller Myokarditis emen positiien Neutralisationatest
gegeniiber einem Virus der Gruppe der Encephalomyokarditiden nachweisen,
Betke und Harms beobachteten 11 Patienten, darunter 7 Sauglinge, dio ein
shnliches Krankheitsbild aufwiesen, wobei aber die Neutraliationsteste negativ
2usfielen Bej den von Saphir beabachteten Fallen von EMC handelte es sich um
zwei Erwach und emen hnpahngen Knaben, Die Virusgenese wird von
diesem Autor als die wahtscheinhchste angenommen.

Die an EMC erkrankten Kinder weisen neben den Zeichen eines grippalen
Infektes zerebrale Storungen, wie Krample, Meningismen, Paresen, auf, Im Liquor
snd die Zellen lexcht vermehrt, die EmveiBwerto normal oder lewcht erholit, dor
Liquorzucker dagegen deuthch vermehrt, Die Herzbeteshgung ist an dee Tachy.
kardie, geltener an der Dyspnoc und Cyanose oder an der Herzinsuffizienz 7y
etkennen, Im EKG finden sich Anhaltspunhte fur einen diffusen Myohardschnden,
Wie Abflachung der T-Zache, Senhung der ST-Streche, eventuell Zeichen einca
Blocks und gelegentlich Reizleitungastorungen (Betke).

Die histol Us 1 ergeben cime interstitiello In.
filtration mit Nekrosen der Myokardfasern Im Verlaufo der letzten Jalire hduften
sich solche Beoback ber Pati SOWi0 exX] lle Beitrage (Melnick,
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Rustigian). Wahrscheinlich wird in Zukunft die ganze Gruppe der interstitiellen
Myokarditiden unbekannter Atwologie (Ziffer g) in diesen Rahmen emgereiht
werden konnen.

g) Die Myokarditis aus unbekannter Atiologie (MUA). Zu den Myokarditiden,
be1 denen keme Erreger gefunden werden konnen, sind die interstitielle 1solerte
Myokardttis, wie sie von Fiedler bet Erwachsenen und von Forster beim Kmde
beschrieben wurden, sowie die epidemische Saugl yokarditis nach Stoeber
zu zahlen. Auch das Schwielenherz als Endphase von verschiedenen Herzkrank-
heiten mochten wir hier einrethen Diese Ansicht wird neuerdings entgegen ihrer
fruberen Annahme auch von Stoeber geteilt. Die Unterscheidung der Sauglings-
myokarditis und der interstitiellen isoherten Myokarditts halt Stoeber auf Grund
von hstopathologischen U i werterhin fur gerechtfertigt Sie honnte
anlaBlich emer Epid mn Minchen den Krankheitsverlauf auf das genaueste
histologisch 1erfolgen und hat thn m verschiedene Stadien unterteilt. Falle von
Myokarditis interstitiahs werden dagegen 1m Saughngsalter nur selten und spo-
radisch beobachtet 1943 waren insgesamt 80 Falle bekannt, heute sind sto auf
etwas mehr als 100 angestiegen (Rosenbanm) Die erhobenen histologischen
Befunde entsprechen unseres Erachtens alle emnem der Verlaufsstadien, die
Stoeber aufgestellt hat Nach unserer Auffassung sind sie der Ausdruck emes
emheitlichen Prozesses Uberzeugende Gegenbeweise miissen erst noch erbracht
werden Die Virusforschung wird hier wohl zu entscheiden haben

Die Geschichte der MUA vor der Anwendung der neueren Untersuchungs-
methoden hat nur historisches Interesse und kann kurz zusammengefaBt werden
Al3 uberholt sind heute die Diskus-tonen zu betrachten, wie sie von Zuppinger,
Ricsenfeld, Ceelen, Feer gefuhrt wurden, uber den kausalen Zusammenhang
zwischen dem Status thymo-lymphat: und der Myokarditts Steiner und
Bogin erkannten schon damals die Unhaltbarkeit dreser Theorie. Interessanter
som heutigen Gesichtpunkt aus sind die damaligen Hypothesen von Bernhesm-
Karrer, die Lonstitutionell-allergische sowie infehtiose Momente 1 Ervagung
zichen  Eme infektiosc Stiologie der MUA wurde von Singer sowre von
Maslow und Lederer angenommen, 1ndem ste auf die interstitiellen Mjokar-
ditrden ber Diphtherie, Bl ¥ (Baker), P Hose (Lillie), Tuberkulose
und Lues (Taussig) hinwiesen. Nach neuerer Auffassung sind aber solche Formen
als besondere Reaktionsart des Myokards nach der entsprechenden Atiologie
zu benennen

Das Auftreten interstitreller Myokarditiden ber behannten Viruserhranhungen
lieB 1 letzter Zeit auch ber emer MUA em unbekanntes Virus in Frage ziehen
Stoeber hatte bereits bei der schon erwihnten groBen Eprderme in Minchen
¢ine Viruserkrankung vermutet, wenn auch der direhte Nachweis cines Virus
nicht gelang. Ste fand aber gelegentlich emen positiven Neutrnlimtinn%gcsi
gegenuber dem Virus emes Encephalomyokarditis-S; Die ‘:, fizitat
dieses Neutralisationstestes darf allerdings angezweifelt werden Bei einem eige-
nen Falle (Fail 138), der emnen positiven Nentralisationstest aufwies, handelte es
sich um einen Sanghng mit emem groBen Herzen und emer diffusen Myokard-
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hadi Die Autopsie zeigte die K
mit Aortensth und Fibroel locardtea, Die o
und Klmische Ahnlichkeit der Virusmyokarditiden beim M und im Tier-
versuch lassen mit Recht an eme Virusinfektion denken Es tauchen her die
gleichen Diskussionen wie bei der iterstitiellen Pneumonte auf, besonders da die
Rombination beider Erkran} wie in unserem Falle 128, vorhommen kann
Die zahlreichen Arbeiten uler die interstiticlle Myokarditis im Kindes. und
Ernachsenenalter, die 1m Verlauf der letzten Jahre geschrieben worden sind,
bringen n itiologscher Hinstcht heine anderen Gesichtspunhte (Kenny, Greene-
baum, Zettergren, Weber, Bernard, Coulter, Jones, Bastrup). Auch
in der 1953 veroffentlichten Arbeit von Williams und Mitarbeitern uber 14 Falle
finden sich dariiber keine weiteren neuen Beitrage

In unceren 12 Fallen war mn der Anamnese ansnahimslos emn grippaler Infeht
oder eine infektiose Noxe zu finden

10n einer diffusen Herzglykogenose
demiclowicch

h

Das Llinische Bild. Obwohl viele andere akuten Erhrankungen zum gleichen
Zustandsbild fuhren konnen, so daB auf den ersten Blick differentialdiagnostische
Schwierigheiten erwartet werden, gibt es emige charahtenstische Merkmale, die
eme MUA erkennen lassen. Die Affektion kann schon ber Neugeborenen auf.
treten {ein Fall von Singer, zwei Falle von Lind und zwei Falle von Drennan)
Ber akuten Formen verweigert das Kind, das noch wemge Stunden vorher
munter und gesund ausgesehen hat, plotzlich die Nahrungsaufnahme und beginnt
zu erbrechen Gleichzeitig stellen sich eme Dyspnoe, Blasse order Cyanose em, die
sehr ausgepragt sein honnen Sehr haufig treten Hustenanfalle auf Die Temperatur
15t gemal unserer Erfahrung normal oder subnormal Andere AA fanden n 70%,
der Falle eme Temperaturerhohung Der Zustand serschlechtert sich binnen
weniger Stunden und fuhrt berm GroSteil der hlemnen Patienten zur Triibung des
Sensoriums Tnwiewert dies die Folge emner Storung im neurovegetativen System
ist, wie es Cathala und Fischgrund annehmen, bleibt noch abzuklaren Die
tasche Versch ung des Krankhestsbildes fuhrt meist zur Spitalemweisung
des moribunden Kindes unter der Diagnose I Tatsachlich beh
der Lungenbefund mit diffusen fewnen und mittelblasigen Rasselgerauschen mfolge
des Versagens des klemen Krewslaufes das klinische Bild. Wir finden em aufge.
triebenes Abid mit emner Leb und gelten auch ener MilzvergroBe-
rung Die Herztone sind leise und die Aktion stark beschleumgt, oft auch unregel-
maBig Manchmal scheint eine paroxysmale Tachykardie vorzuliegen, wie 1m
Falle von Piott: und 1n 3 der 5 Falle von Lind Em Gerausch fehlt mexst, 1st
€3 vorhanden, so denke man auch an emne hombinierte Klappenlasion Dieser
Verdacht wurde im Falle 122 und 124 erhoben, und man fand eine Verkalkung im
Conus pul Iis bzw etne Endocarditis chromea fibrosa der Valrula mmtrahs
Den in der Literatur erwahnten Galopprhythmus haben wir auBer jn der termi-
nalen Phase selten feststellen konnen Die Extremitaten sind kalt und hvid, sehr
selten odematos Die Blutsenkung zewgt nur emne geringe Erhohung, oft ist se
normal Es beste ht nach unserer Erfahrung oft emne Leukozytose ohne toxische
Zellgranula was das Vorliegen emer Sepwis oder Toxihose unwahrscheinhch
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erscheinen JaBt Bei Stoeber betrug die durchschnittliche Leul Y hl nur
9500, Blutkulturen sind stets negativ, Im Urin findet sich eme leichte Albuminurie,
un Sediment einige Erythrozyten und Leukozyten, keine Zylinder.

Die elektrokardiographischen Vi hungen. Stoeber konnte in 10 von jhren
140 Fallen ein EKG ausfuhren. Im weiteren Schrifttum gibt es nur veremzelte

Abb, 128, EKG bes Fall 123 B M., 10 Monate, Ksp J.Nr 199743

Sohwere Myokardschadigung ber einer akuten isolierten interstitiellen Myokardstis Regel-
magiger Stnusrhythmus. Frequenz 170m. PQ 0,107, QRS 0,05 (normal) I hoch und
n I und IL, T negativ in 1L

EKG-Dwgnose Rechtstyp Lrweterung dor Vorhofs, Rechtshypertrophie (1) Diffuse
Myokardschaden { *) (Fehlen der Brustwandabletungen).

Abb. 124 Fall126 B.C ©, 9 Monate Kep J Nr. 9922149
TKG: Frequenz 150/167; FQ 0,127, QRS 0,067, QT 0.27” P poutiv, R m II und Jiit
klemn, in I nor angedeutet., S hlen n I, fehlt in 11 und 1I1; ST m I emme Spur gehoben, m 1L
1soelektrisch, an 11T leicht gesenks, Ton ¥ ewne Spur negstiy, in 11 und IIT flach bis negativ.
Vytefes §, P T poutty, V ST Vi R geknotet, T negativ’
Dingnose Sinustachy hardie, Low voltage, diffuser Myohardschaden, Link<hypertrophi,
Linksuberlastung

Mitterlungen {Prott1, Knopf, Keller) Wir besitzen in 4 von unseren 12 F.x”cjl
das EKG (Fall 123, 124,126, 129) Neben emer Frequenzerhohung bei etnem Smus-
rhythumus zeigt sich eine mehr oder weniger starke Veranderung der T-Zﬂcl\cz ﬂl;"
Smne einer duffusen Myokardschadigung. Veranderung der ST-Strecke, A -
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chang und Inversion des T in den Standard- und Br dablest: Tow
voltage, sind 1n serschiedenen Graden und Kombinationew vertreten (Abb 123,
124 und 125).
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Abb. 125, Fall 20 B & 9, dMonate Kop § \r 250X(54

EKG. Frequenz 100, PQ 0,09, QRS 0,00, QT 0,23” (normalj
P positev 10 T und I, biphaswich n X0 8 tef 1 T ST leeht go
hoben. in I, lewht gesenkt an JT end IIE T negativ in I, verstrichen
m 11, posstiv -t 1T

Disgnose Rechtatyp. Schweror diffaser My okardschaden,

Die xontgenologische Untersuchung laBt i der Regel emn grofies Heez erkennen,
was die Diagnose sehr erlerchtert Dre VergroSernng, die nur in ganz wemgen
Fallea febls, kann das ganze Herz betreffen oder auch nur die hinken Herztele,
in emem Ausmafle, daf die ganze Linke Thorsxhalfte davon eingenommen wird,
Stoeber, Wiskott b ¥ die Herzk tion aly charakteristisch, die
a1 emen Perskardergufl denken Jafit, obwoh! se selten m typscher Auspragung
gefunden wird (Kn opf} In unseren Fallen aahen wir ofters emen varspringenden
Pulmonalbogm (Abb 126, 127} Das GefaBband, das m der Literotur als ver-

brextert angegeben wird, war bel unseren Kindern snfolge des Lungenemphysems
fast Imafig schmal Die L h war verstarkt,
Fatholosisch seche U B Die " e oer

toxsschen Noven konnen je nach der Reaktionsart des Gewehes zu degenerntiven
oder entzundlichen Veranderungen fubren, d b wirfinden dte emnfache albuminos-
plasmatische Exsudation, die von den meisten AA mit der gerosen Entzéindung
identifizsert wird {von Zolmger als Dysorose b b neben allen Tich
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Abb. 126 Fall 123 Starke V des Herzens, ders nach
hnhs, mig Al und schwerer L

bey ahuter 1solierter interstitieller Myokarditia

Abb 127 Fall 120 Starke l!erzwcrgmﬂcmng, besonders nnch huks,

aat mabig und schwerer L
bei evner 1solicrten snbuLuten interstitwllen My okardites
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Machtigs H

ber Myocarditus

chroniea mit Endocarditis

chronsca fibrosa der V nutrahs und des panetalen Endokards.
b) Fall 126. R € @, 0 Monate Ksp J Dr 0922149,

Typusche VergroGerung des Herzens bet etner wolierten interstitiatlen chromschen

Mrokarditis (Sehwelenherz)
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Abb 126, Fall 123. Starke VergroBerung des Herzens, nach
links, mit 1} und schwerer L,
‘be1 akuter 1soherter mtershhe“er Myoharditrs

Abb 127 l‘all 129 Smrke Herzvargroﬂenmg, begonders nach Imks,
A,

mit milig vorsp und schwerer Lung
bet emner 10lierten subukuten nterstitiellen My okarditis
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PQ 232

Abb.128 &) Fall 124 G B. Q, 21 Monato
ber

chronica fibrosa der V' mitrahs und des panictalen Endokards,

Ksp 7 Mr 3079141
chronica mit Endocarditis

Machtig He
b)Fall 126 R C Q, 9Monate Ksp.J Ar. 092249,
Typuscho VergroSerung des Herzens bet ewer wsoberten anterstiullen chronischen

Myokarditis {Schwielenherz)
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Form emer Kolliquationsnekrose durch fermentative autoly tische Prozesse Die
dritte Phase ist durch M hy i ion, die zur Schwiclenbidung fulst,
gekennzeichnet. Bein Uberblicken unserer Untersuchungsbefunde sowie der
Literatur gelangen wir nicht wie Stoeber zur scharfen Trennung der Myocar-
ditis interstitiahs in efne echte interstitielle Form nach Fiedler und i die

idemi: Sauglingsmyokarditts nach Stoeber. Erst weitere Untersucliungen

werden  sict llen, ob die Unterscheid beider Msoharditiden doch zu
Recht besteht

KUGEL
FaracLASTOS STOLOFF
ENDOCARDICA SYNDROM

Abb, 180 Verseliedene Kranhheitsbilder, die zur
Entstehung eines Schwielenherzens fuhren honnen

b) Das pathologisch-anatomrsche Bild bei den chrontschen Formen

Wie wir m Abb 130 schematisch dargestellt haben, konnen neben der Myo-
carditis interstitials chromea auch andere Krankhertsbilder, die wir spater be
sprechen werden, zur Schwielenbtlduny des Herzens fuhren Aus diesem Grunde
smad die verschied fruheren B } wie Kolte-Myoharditss, Fibrosis
myocardica, Myocarditis fibroplastica als uberholt zu betrachten. Charakteristisch
wt das Fehlen jeghcher entzundlicher Komponente und das Vorberrschen der
degenerativen Veranderungen der Myofibrillen. Eine der ersten Bestatigungen
der Klasstschen Beschreibung von Kelle stammt von Froboese, der ber euent
6 Monate alten Saughng, der plotzlich ad exitum ham, eme Zunahme des Kollagens
mit sparhehen Fibrozyten und Fibrobl sowie Losinophilen im Myokard
mterstitium feststellte. Auch bei emem von Singer beschricbenen Falle zengte
das histologische Bid eine deuthiche Yermelrung und Wacherung der Fusles

buzellen, kombiniert mut Iymphozytarer, plasmazellularer und teilwerse nen-
nge diffus im Gegensatz

gewel v
trophilleukozytarer Infiltrierung Hier war dre Veranderun
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zuderjenmgenion Froboese, wo sie tm rechten Ventrikel lokalisiert war Ahnliche
Beobachtungen «ind auch spater erwahnt (Weissman, Eigel) Interessant st
emer der Falle von Ruger, ber dem typische fibrotische Veranderungen des
Myohards mut emer Endohardfibrose hombintert waren In unserem Fall 121
bestand neben der gleichen Kombination emne fibrose Endokarditss der Valvula
mutralis Tm Hinblick auf den rezicivierenden Verlauf der Erkrankung Lhann dieser
Fall mit den von Roikan als Myocarditis perniciosa bezeichneten Fallen iden-
tifiziert werden. Jaffé, Venezuela, leistete emnen groBen Beitrag, indem er die
chromsche Myocarditis, dre er als Kranhhestsbild s generis betrachtete, an
500 erwachsenen Patienten studrerte

Das makroskopische Bild 1st gcl durch eme starke VergroBerung
des Herzens, welche tetlweise durch ie Dilatation der beiden Ventrikel, teilweise
durch deren Hypertrophie bedingt wird Auf dem Schrtt zeigt das Myokard emne
rotgrauliche Farbe it gelblichen Herden und truben, degenerterten Bezirhen
Die Veranderung hann generalisiert oder lokalisiert sein (Abb 131)

Das histologische Bild 15t durch die starhe Schwielenbildung charakterisiert
Das vermehrte Bindegewche drangt die Mushelfasern auseinander und ersetzt sie
stellenwerse In schwer betroffenen Bezirhen smd nur noch Faserreste vorhanden
DieSchw relen sind zum Teil zellarm, zum Teil dicht mit Lymphozyten,Plasmazellen
und Eosinophulen, seltener nut neutrophilen Leuhozyten infiltriert Im Mesenchym
treten spindelige, ovalhermge Zellen, die Fibroblasten, auf. Verdichungen des
Enidokards, Granulome, pernashulare Bindegew cbsherde und schwere Degene-
ration der Mushelfasern bts zur Nekrose vervollstandigen das Bild

Die Diff ialdiag 15t hauptsachlich gegenuber der Pi schwierig
7u ziehen Dyspnoe und Cyanose sind ber benlen Krankhesten vorhanden Der
Dlotzliche Beginn jedoch, das haufige Fehlen von Fieber, die starke Tachyhardie
und hauptsachlich die Herzs ergroBerung weisen auf die Myokarditis hin Schwere
Dehydratationszustande honnen ahnliche khimsche Bilder verursachen, meistens
aber werden die Durchfalle, das Erbrechen und die Exsibkose mut toxischen
Bluty eranderungen auf die richtige Dragnose fuhren Vor allem crlaubt die deut
liehe radiologische Verklemerung des Herzens ber Toxikosen eme Myokarditis
auszuschliefen (Tab XIIT)

Die Prognose 15t nicht unbedingt schlecht Wir haben selbst ethehe Fulle, die
mit groBter Wahrschernlichkeit M. fen waren, heilen schen Da aber
die Diagnose micht vollyy gesichert werden honnte, sind sie m unserer Kasurstih
nmicht aufgefubrt Rosenbaum, wie anch Lind und Hultquist, betrachten die
Prognose nicht als unbedingt ungunstig

Die Therapie. Dic Verabreichung antiobiotischer Mittel wie A_urenmvrm und
Chloromyeetin (50 bis 100 mg/hg/cie oder 600—1000 mg pro m* Korperohcrflache
Pro die) 1t zu versuchen Danchen 13t die Bekampfung der Tnsuffizienzerseliei-
nungen, wie sic 1n Kapitel V angegeben wied, am Platze In letater Zeit wird die
Anvendung von ACTH oder Cortison vorgeschlagen {Garrison, Rosenbaum)

15
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Miahe chromes

Atb 131 Fall 126 Mahrowhopsehes Piaparat emer Vsoeurditis anterst
apatiarmisshe toe

(Schwiel nherz) Starke Faserzewhnung and Avftachwug dir Trabehed uid I
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Wi pflegen berm Sanghng Cortison in folgender Art anzuwenden. 4mal 20 mg
taglich wahrend 1~2 Tagen, dann sinken wir auf $mal 10—5 mg taglich ACTH
4mal 10 mg (1 —2 Tag), dann 4mal 5 mg taglich.

Zusammenfassung. Dic Dragnose emer Myokarditis hann auf Grund folgender
Befunde gestellt werden.,

Plotzliches Auftreten von Dyspnoe, Blasse, Cyanose, sehr haufir Husten-
anfulle, fast immer Trubung des Sensoriums, meist ohne Temperatur-
erhohung,

starhe Tachykardie, Fehlen eines Gerausches, Zeichen 1on Herzmsuffizienz,

Rontgenbild: Starke HerzvergroBerung, besonders nach Links, oft yorsprm-
gender Pulmonalbogen, Lungenstauung;

EKG- Zeichen einer diffusen Myokardschadigung wie Veranderung der
ST-Streche, Abflachung und Inversion des T, Low voltage

Eigene Beobachtungen

Wir konnten insgesamt 12 autoptisch venfizierte, 1solierte mterstitrelle Myo-
kanlitrden 1m Saugltngsalter beobachten, wovon eme ahut, vier subakut und
steben chronisch verhefen, vier wurden schon von Keller beschrieben (Fall 120,
121, 122 und 123). Im Fall 123 war emne chironische fibrose Endoharditis der
Valvula mitralis kombinrert. Bet mehreren weiteren Fallen wurden 1m Zusammen
hang mut anderen Infek en herd igo Myokarditiden gefonden

Fall118. Z G Q, 3 Monate Ksp J.Nr. 595730

Geburt normal Geburtsgewicht 4000 g 10 Tage vor Spitalemwessung plotzhicher Husten
Kein Freber Appetitlosigkeit Rasche ) Wied 1n Zustande w1t
der Diagnose Pneumonie s Spital emgewiesen. Ist blaB, dyspnanch, bewuftlos Herz stath
dilatiert, Tone sehr leise, rein, Puls nicht fuhlber Lungenbefund: Bronchialatmen, kes®
Nehengerausche Milz deutlich zu fuhlen, Leber stack s ergrdflert (3 em unterhalb dem Rippen
bogen) Stirbt am Einwerungstag Autopsie Nt 284 VergroBertes Herz, Myohard auffallend
schlaff, mft hinks 6 mm 1m Durchmesser, rechts 3 mm_ Auf dem Schnitt etwas trub, graurot
Klappen zart, inker Ventrikel stark erweitert, Herzspitze abgerundet, vom linken Ventrihe!
gehildet i Befund Die Mushelfs sind deutheh gestrealt 1m0
Interstitium stellenwewse Infiltrate von Lamphoryten und Plasmazellen Westerr Befundr
Beidscttig pneumontsche Herde, Thymus 25 g, Struma diffusa.

Diagnose Myocarditis interstitialts subacuta genngen Grades Brouchepned
monie Struma diffusa parenchymstosa Status thymo lymphaticus

Fall119. B E. Q, 8 Monate Ksp J.Nr 7574131
Zangengeburt Geburtsgewicht 3320 g Wiederholte Durchfalle wihrend der ersten ,)Inn:;ﬁen
- - . + 4 e £V wnden Ty
)

; . ! it
d b al ‘o -

wird blaw. dvepnonch, fast hewuBtlos Sp " —
eyanoti<h Keme

n
webr unrulig, seheeit, dann wider apathiseh und somnolent, blaB und
{}eme  Sibr starke Dywpnoe Herz starh vergroBert Tune rem, Ful nicht Tublba
ctiarrm s engeolert (3 Querfingrr unterhalls dem Rippenbogen) Wensgo Stunden apdtce ¥

r LelaT
Txitu
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Autopsie Nt 438: Herz nehr gro8, kugelig, wiegt 70 g {normal 30~32g) Spitze abgerundet,
\om haken Ventrikel gebildet Herzhohlen stark erwertert, Klappen zart, My ohard auf Schmtt
starh gefleckt, blaB und grauweid, :n der Naho des Endokards geaurot und trub Im Bereich
der Bpitza des linken Yentrikels 15t das Msohard stark ausgezogen, maft nur 2 mm Durch-
messer Im ubrigen milt es bnks 6 mm, rechts 2mm. Verkasto Hnm]; mphknoten Histo-

logscher Befund: Myokard.

angeordnet, 1o haben viclfach thre Streifung erloren und sind diffus femtmpfg‘ herdformig,
auch grofitropfig verfettet Stroma wabig 1 mt

Endothel, oft sind s1e von T 1 umgeben. ¥ groBere

Lymphozy terunfiltrate, die nach allen Seiten zwischen die .\Imkelﬁuem apsstrahlen Ubrige
Orgsne  Bronchialwande starh verdickt und lymphozytar mfiltriert, zahlreiche Alveolen
enthalten i\ T negativ,

Dingnose Schwore Myocarditrs interatttralis subacuta mit Verfettung des
Myoards, chroniche Stauungsorgane, Verfcttung der Leber und Nieren, tuberkuldser
T um linken Oberlappen und den

Fall 120. 8§ M @, 17 Monate hsp J Nr 5594136

3 Geschwister des Vaters <tarben unerwartet als Kind, waren adipds Geburt normal.
Geburtsgowicht 4000 g Sert Geburt Krampfanfalle. 3it 10 Monaten erste Spitalnwersung
Diagnose  Hy drocephalus, Debilitat Riesenhind, pastéser Habitos Herz normal Am Tage
vor der zwaiten Einwenung Brechreiz, am folgenden Tag Appetitlosigkert, dann Krarpfe
und plotziiches Auftreten vor Dyspnor Kommt m monbundem Zustand bewuGtlos ins
Spital Leichte Cyanose der Hdnde und FuBe, Tachypnoc Puls micht fuhlbar Herztone
sehr leiso Rontgenbild- Stark 1n toto vergrofertes Herz, bewonders nach hmks Lungen
stauung TQ 2,09 Stirbt 4 Stunden nach Enweisung Autopste Nt 188 Herz sebr gro8,
Gewicht 100 ¢ (normal 45.2—752,7 g) Rechter Ventruel deutlich ermeitert Klappen zart und
unverandert Linker Ventrikel atark hugelig erweitert An der Spitze i<t das Myokard des
linken Ventrikels, das sonst emen Durchmesser yon 8 mm zeigt, auf 3 mm verdunnt \md sieht
heer hellgrau mt aus Ki normal gtacher Befund- 3 mnregel-
mabig , quer und lingeg stark vezfeuee. zahl-
resche Vakuolen, die teilwewe die ganze Fmerbrexte ennehmen und die Fibnllen verdrangen
Interstitielles Gewebe verbreitert, diffus infiltrrert it zahlreichen Lymphozy ten und Plasms
7ellen, spiirhchen Leahozyten und wentgen Eosuophilen Passetalthromben m der Spitzo des
linken Ventnhels Thymusgewicht 25 g, eitrige Tracheobronehitis

Diagnose Myocarditis interstitiahs ch diffusa mut Paretaltbromben m
der Spitzo dea linken Ventrikels Starke Dilatation der Ventrikel, Verfettung der Parenchyms,
T internus

Fall121. § G . 6 Monate Kep J Ar §912/36

Geburt normal Geburtsgewicht 3500 g 14 Tage vor Spitalomu ewsung Trinkschwierigkerten
und Erbrechen Fieber micht gemessen. Nicht mebr lebhaft wie fruher, Handehen blas
Sputslemweisang i morbundem Zustande Stirbt unmuttelber nach der Aufnahme. Blut-
kulturen negativ Sutopsie Nr 461; Herz vergrofert, Gewicht 50 (normal 20g) Rechter
Ventrikel stark erwetert, Iinker Ventrihel ebenfalls Abgerundete Spitze, vom linken Ventrikel
gebildet Herzklappen normal, Kranzgefafle normal. Myokard rétheh getb gefarbt, ziemlich
derb, 5 tmig Durchmesser rechts, 4—6 mm Links Auf dem Schmtt grau rot bis blaB grau gelb,
Histologischer Befund Linker Ventrikel schmal, ohne ent
zundliche Infiltrate Rechter Ventrikel Muskelfasern achmal bis ml!!elbwlt oft durch stark

vermehrtes intertiteelles fibrillares die
Mushelfasern umfalt und ersetzt, Das 13t unabhingig von den
Gefalen und dicht mut Lymphozy ten, T und pol ¥
whiltrert

Diagnose My d Tiseh

des rchten Ventrikelu, hochgradige,
und Dilatation des ganzen Herzens,

vy T des rechten
Leberverfettung



233 Das . grolie Herz™ by kardialen Erkrankungen i Saughngsalter

Fall 122, T & ~'. 1 Tag Kep J \r 862/3%,

Geburt narmal Zettwerse blaw, syatolicches Gerinel Ther dor ganzen rechten Lango
schion nach enugen Stunden Russelgerausche. Bei Einwersung starh cyanotiseh und pubslos
Im Laufe des Tages Dy spnoe, Hetz scheme vergrofert zu sem, lautes sy~tolinehes (etqunch
uber dem ganzen Herzen, Leuhozy ten 20000 Tm Sternalnjark 8 Ery throblasten auf 100 Leu
hozten \utopsie Nr 1223 Herz vergroflert Spitze vom hnken Ventrihel gebildet Santhiche
Herzhohlen erweitert Endohard zart DB breit offen Hastologincher Befund  Yorw regund m
seehten Ventrhe) s cdie My okandt n durchb o R 1 fenfasengen,
zellarmen, fibroven Herden nhne zellige Infiltration In diese empgelagert sind poregefmaBize,
zachig bogrenzte dunhelblatie Ralkschalen Muskelfasern muttethrout, dentlich langs und el
gostreift

Dingnose Miohardfibrose mnt Verhalhung im Conus pulmonabs, wensger m der

VnfuBbahti der huhen Herzha r Exzentrische Hypertrophie rechts, Dilatation hnks
Asertes serotalis und Brmotdeme

Fall 123, B H &, 10 Monate Rsp J \r. 299743 (ADb 123,126, 129h)

troBvater vaterlicherseits Diabetiker Geburt normal. Geburtsgewicht 2440g Herztone
ber Geburt sehwach Wis 4 Tage vor Einwersung gesund, dann etwas Sclmupfon, emmil
crbrochen Kemn Fieber Am folgenden Tag wieht Patient gut aus, will aber meht esan
Ewmen Tag spater plotzheh blaB, blaue Lippen, SchweiBaushruch Puls stark beschieumt
(175), dyspnorsch Wird m emem <chr schweren Zustand eingewicsen, oyt Blasse Cvanose
Dyspnoe, Klemem Duls Spitzenstol meht fuhtbar, sehr rasche Herzahtion Tone gianlih
Iout hem Gerausch Leber 2 Querfinger unter dem Rippenbogen Kemne Odeme Rowfgn
bild stark verg Herz mit der A, putmonals und Abrundung der \ptze
PQ 1497 Stauungeerschenungen. Leuhozyten 13900, Neutrophidn 820, delten tousihe
Granula EKG  Suuschy thinus, Andeutung son Reehtstyp, hohes D, T flach postin i 1
verstuchien m I, negatty in IIL PQ 0,09, QRS 005, QT 0,28” EKG Dugnose Difluxe
Wyolatdschadigung Stirbt 1m Verlauf des Tages Autopsie Nr 830 Herz vercrof tt, Gewieht
73 (mormal 30~32 g} Alle Herzhohlen, hatptsiehlich de Kammetn, suud etweitert Mputre
des tnken Ventubels abgerundet, Endokard zart, intakt Klappe normul My charddurch
mewser linhs 6 mm, rechts 4 mm  Auf Schmtt blaB, gran vilett mut gelblichean ""“f tr:\h;‘n
Partien Kranzarterien normal KirsehgroGer tracheobrouchmier Lymphhkaioten "“"“, ar
Umlagerung in der Leber Dhymus 30 g normal 7,2— 23,%x) Histalogicher Ik “""" . %
Bindegenebe zwschen den Muskelfasern 13t odematos und diffuy Bt mit 22 n;m« 1\;:
Tohynukliren, Limpliozyten und Plasmazellenn Mushelfwern teilwer ¢ e hyott-ch e
eihaltenen Fasern sind et was 1 erschmilert und feintrapfig v eefettet Jangs ond Qe N"l\ ‘“.‘
uberall deatlich GofaBe zattwandig Das peris ashulare Bindewrenebe st suttelrat tosbes i
mfiltriert Lebee mut feintropfiger Fettemnlagerung

Diagnase Msocarditisinterstitialis acuta, exzentrische
Hetzhammer Didatation dey ganzen Herzens Verfetrung dor Paremelnwe
I mphaticus

Fall121 G B, 21 Monate hsp 7 Vr 3079142 (Abb 12%) _—

Geburt normal  Geburtagewicht 3160 ¢ Tintwiehelt ch gut b za 1} “:‘nml‘l‘l:n ":'lm
schnupfen ohne Pieher, Atmung atoffwere beschleunmgt Appetit \r-r\r-hlvrh(‘tr‘; e
mebr <piefen it mude Bronchths Pre anfallswere stoffende Attung s ';‘" 2 Bttt
Vestanf der folgenden 2 Monate anchrmaly tiglich Fiade uad Fiue moincs halt 1 it BrCeih
feae auffalfigen Sy mptome eutrophisch hewe Cyanose Herzgroner ernutest Tond BRI
letses, langgezogenes, & stolisches und Jurzes I\rﬁ*\]’:!n[’“‘z;""‘ "“";;;‘;“ln“‘::"_;;._., s 1
Leber 2 Querfinges dem Tupp fewe Odeme Dlutd g
REKG Statke re-puratorssche Arrln (hemie it aescape Auf Digitabe 'Tf'd",';(::; s
des Zustandes Daraufhen Cotlassung 3kt 18 Vonaten TPoetmonie, W ....‘v.:\""‘ e,
Cyanome, Mudigheit vt Dyapnoe, Zanehmende Yorschlechterung des Zadundrs it ©FE
Dibseckets, Unterschents lodenien, ductted, dStavangsleber Mat 25 Mounten S

Hy pertrophie dir eeditin
Status iy e
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n morbundetn Zustande, bleich-cyanotiseh, matt und kraftlos Dyspnoe, Herzaktion 174,
starhe Erneiterung des Herzens, lautes systolysches Gerdusch uber dem ganzen Herzen,
fenser IL PT Stark in tota vergrofertea Herz,
besonders nach hiks Starke Lungenstatiung TQ 14 Patient sturbt wemge Stunden nach
Finwessng Autopsie Nt 316- Im Perihardulsack 20 cem Flusagkett, Herz stark vergrofert
und kugelig, Gewicht 155 g (normal 31.6—32,17) Spitze vom lnken Ventrikel gebildet
Herzhohlen Lugehg erwertert Lndohard blaB und durchechemend suber an der linken
Sopt, d, wo cimge , gelbl Kudtchen und verdickte, zu-
a v nd Mitralklappe verdicht, K
st durchgangig. Auf Schmtt zeuzt das Myokard cne blaBe Farbe mut emigen gelblich wei-
Jichen Cinlagerungen Myoharddicke 1m rechten Ventrikel 3 mm, m hnken 7mm Histo-
toguscher Refund- My ohardfaserbrerte wechuelnd, Quer. und Lingsstreifung sichtbar, hewe
Verfottung Fodohard verhrestert, bestehend ous straffern, kollagenem Gewebe mut. wenig

Fibroz« ten, stell mat i und v
Tangen Tm dichto von Lymphozyten und wenigen
Interstitism zwischen den Vushelfasern verbrestert, mit + gerten Lympho

zyten Glvkogenfarbung negativ

Diagnose Herzhn pertrophue mit Dilatation der Ventrikel, Endocarditis chronica
fihrosa der Valvuln mitrahs und des patietalen Indokards, hesonders mm linken Ventnkel
Myoearditis interstatialia chronica, Stauungsorgane

Fall 125. W F Q, 8 Tage Kp.J \r 485914
(‘c'hurt no mnl Geburtcge\ucht 3280 g Am 5 Tag grun blaulich, blaG aussehend Trink-
f In den folgenden Tagen Verschlechterung
dnw Zustandes Dyspnor Bex Spualememl schwerer Zustand mit Tachypnoe Herztone rein
und laut, Leber sehr gro8 Kommt wenige Minuten spater ad enitum Bluthulturen negatis.
Autopsie Nr 933 Herz ziemlich groB, im Terikard erbsgroBe Blutungen, Klappen mtakt
Hustologischer Befund Wo die Muskelfasern deutlich sichtbar sind, sind die Kerne und emse
Quer und Léngsstreifung zu erhennen Die Fasern sind gum groften Tel schlecht zu rehen,
sind sie durch stark diffuse Infiltnerungen In der Nabe
der Kapillaren sind paly X L vien, wenge und Plasma-
zellen 7zu sehen Auch mn groGeren Abstanden von den Gefallen sind gleiche Rundzelten und
poly morphe Leukory ten zu beobachten Kleme Blutungen in allen Organen, An der Nabel-
sind Ki und zu erhennen, die wahrschen-
lich noch im Rereiche der Norm aind

Diagnose Myocarditia interstitiahs et parenchymatosa acuts, diffuse suby
perkardiale Blutungen, leukozs tare Infiltrate um dio Nabelvenen (wahracheinlich physio-
logiseh)

Fall126. R C 7, % Mlonate hsp J Mr 9922749 (Abb 124, 128b, 131, 132a}

Gehurt normal Geburtsgewicht 2060 ¢ Sext Geburt immer etwas erbrochen Mat 4 Monatcn
Spitaleinuersung wegen Dystrophie. Rachitis, Cardiospasmus und Retikulozytopeme In
fesundem Zustand entlasen Ging sehr gut, entwickelte sich abet langsamer nly dio funf
resunden Geschwister Hie und da etwas Husten Negung zu Durchfallen, 2 Tage vor Em-
wersing noch ganz gesund 1 Tag spiter mcht nichtig getrunken, abends emmal erbrochen,
Zegen Abend dvspnoch Am Tag der Fanwermmg drohends Erstickung Fusten, Dy spnoe
Temy 17,30 Als 2 Im Spital wird ein groBen Herz festgesteltt und
eme mut fraglicher Herz statk ver-
groflert, kugelig Vermehrung der Lungenzechnuag PQ 2,32 EKG. (Abb 124) Leukory ten
22500, Nentrophile 95%,,, Eosinoplile 0, ohne tovische Vernderungen Exitus 2 Tage apater
Autopeia Nr 1949 Herz kugelig, hedeutend grofier als dio techte Leichenfaust Endokard
und Klappeu uberall zart Septa mtakt T'0 vollkommen geshlossenn DB obliteriert, Tn
heiden Kamimern retehlich dunkefhlaue Congula. mcht haftend Beidn Herzhammern ancd
Voulofo mind stark eraetert Spatzen s olfhommen abgerundet Trabehel und Papillasmu<heln
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flach, atrophrsch, Conus pulmonahs schr wert. My okard mit hnks 7 mm, rechts 3mm Aul
Schritt Myokard schr blaB, etwas trub, mit eigenartiger Flechung, teds grau gebe Zonen,
unseharf ubergehend 1n dunkelvioletto Partien, uberall deuthcho Faserzeichnuug, Zshherche
GefaBquerschmtto mib starkem Blutaustatt. Abgang der groBen Arterien entspricht der

Norm Wande zart, Lumme weit Hutologischer Befund  Muskelf Ibrett, mit
deuthicher Langs und Querstrefung Kerne uberall gut gefacht, messtens gleich grof wie
Kerna des gewebes, rechtechig Isomorphe Mushelfasern enthalten herd; rerchlich

femtropfiges Fett Interstiticlles Bindegewebe in emnigen Abschmiten nicht vermehrt, aber
durchwegs diffus mit Lymphozy ten infiltriert In eimigen Bereichen st dicse Infiltiation
geringgradig, 1 anderen 18t sie dicht, m Form vou dicken Ly mphozytenhaufen, die fast win
Mikroabszesso aussehen Das interstitiello Bindegenebe st stellenwemse stark verbteitert,
beconders in den Gefdfspalten, meistens junge, zarte Fasern, nicht kollagensiert mt Fibro-
blasten, jungen (iefafen und lvmphoz) tarer Durchsetzung Gefifle snd imtakt, zart, aufer
der Infiltration v on normalem histologischem Aufbeu Rechte und inhe Kammer und Septum
zetgen das-olbe Bild In der van Gieson.Frbung findet man tm Berewch der Myoharditis die
argyrophilen Fasern kol In den vashul Al bestelit emo hiaftigo
Daret mit dicken K sern, m deren Netz sind zablreiche Ly mphozs ten und
Tibrozyten engeflochten An wentgen Stellen hat es im Interstittum klemo Knotchen mb
epithelioden Zellen in Fischzug Anocdnung, ohne Kollagensierung oder hyatme Quellung
der Fasern Aschoffscho Knotchen konnen nirgends gefunden werden

Diagnose Myocarditis interstitialts chroniea, Vorfettung de Myohards, chro
nische Stauungsorgane, Hydrothorax und Hydroperihard, Lel

Fall 127, G E , 8 Monate Ksp.J Nr 3457147
CGehurt normal Geburtsgewicht 3200 g Wahrend der ersten Worhe giofe Trnkschwieng
heiton Sett Geburt Krampfe Multiple MiBbildingen Wird wegen Entwacklungsruchstand
cingowiesen Im Spital wied eme Tachykardio festgestollt Ubriger Herzbefund normat
Leukozyten 8850 Normale Liquorwerte 1 Tag spater Auftreten von Dhsproe und Hypot
pyvrexie, nmerhalb wemger Stunden Verschlechterung des Zustendes und Exitus Autopsit
Nr 742 Herz vergroBert, Gewicht 40 g (normal 20-30g) Rechter Ventrakil schr statk
erwertert Cndokard und Klappen zatt Myokard miBt linka 8 mm, rechts 2 uum Durchmesser
Befund sehlank, kernh deutliche Lings und Querstrerfung.
Ve g P hulde 19t das Bindegencbe deutlich verdickt mib
Meinen Inltraten von Lj 3 und groferen, plemp
spindeligen Zellen it dunklem Kern Reichlich Fibrozyten und Fibioblasten Daneben
praligefullte Kapillaren.
Diagnose Alte Myocardrtis chronies (Encephalomyoharditis®),
tropfige My okarlverfettung, hochgradige Dilatation cordis dextrs Stapungsorant,
MiBbildungen

Fall 128. B H. @, 53Monate Jsp J Nr 871049 (Abb 132b) e

Geburt normal Geburtsgesicht 3150 g Erbrechen wahrend der ersten .\ronm:.b s
wonig getrunken it 3 Monaten Huster, der wieder bessert 3 Tagn vor -*n"“’*"""t'ur 7500
THusten und leichte Dyspnoe, Emnwersung mit Verdacht anf Poeumonie Tcmpe\l'sk“rhmvlm
Verstitkto Dyspnoe Tone lewe, kom Gerausch Tachyhardie (150/3m) D“‘;“_‘w Coutro-
Grofies, kugeligen Herz, fragliches Infltrat im rechten Mittelfeld Leuhorytel PRhe e,
phile 40, keme toxischen Granula Leber und Milz vergroliert und ‘!'f?'. ‘,‘.:,!K:wrnuﬁ\‘l’l

herdtormige, fem-
mutaplo

veremzelte Lymphozyten
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Driagnose \Iyntanhlls interstitialis chronica frbrosa Stirke Herzdiatation
links. Hilifugal Leberverfettung
Fall 129. E A. Q,9Monate Ksp J “r.3301}5F {Abh. 123,127, 12%s)

Schwangerschaft beschwerdefrer Geburt normal. Geburtsgewicht 3500 g Appetit und
(Gewichtszunabme immer gyt Gestign und statische Entwicklng unaulfalig, AuDer emem
gelogenthehen Husten und Schnupfen heme Erhranhungen Zwer Toge vor der Emwersung
wird das Kind unruhig, atmet schneller, hustet Jewht Temperatur normat Keme Trnk-
storungen Am nachsten Tag plotzlicher Selhmeifausbruch, wobes Hinde und Gesicht halt,
wei by blialich werden, Dot Arzt denkt an eine zentrale Pneumome, verabrecht Anti
biotiea In der folgenden Nacht 1st das Kind unrubeg, wimmert, ninmt nock Tee zu sich.
Am Morgen plotzliche Bewultlosighert, Emwersung als Notfall Beim Eumtntt. BewuStlos,
halt anzufuhlen, starhe Akroryanosr, Cheyne Stohessche Atmung, 80/Min  Atemgerdusch
verschrlt, heine Nebengeriusche, Herztone dumpf, zetwerser Galopprhythmus, 130/3un.
Puls haum 7 tasten Leberrand 4 QF unterhalhs des Rippenbogens, Milz unucher Klintscho
Deaganse 3 dites acuta rort Extrem 1 Herz,
spitze gehoben PQ 1,98 Rechtes Lungenfeld diffus verchattet, Iinka basale Blahung
(Abh 127) CKG (Abb 123 ) Blutbild Leukozyten 23000, Hb 70%. Erythrozyten 4,6 Vull.,
F 1 6,37, Monozyten 5,0, Lymphozyten 20,0 Granula fen bis mittelgroh, mcht toxisch
Trotz Cedidamd und Antibioties kommt das K drer Stunden nach Einweinung ad exitum.
Autopsie Nt 610 Schweres, vergroBertes Herz (170 g, normal 32,1 g) mit betrichtlicher
Lrweiterung der beiden Herskammern und des rechten Vorhofes Myokard auf Schmitt
blad brauncot und uaregelinaGig gelb brunlich gefleckt, etwas trub, von Blutpunhten durch-
wctzt Hastologiseh and die Muskelfe verschmalert, se sind nur noch uber
kurzo Strechen itaht Ganze Felder bestehen aus lorren, gowellten Sarkolemmschluchen
Veremnzelte mehrkernige My ozy ten Interstitium odematos, diffus wfiltrert von Histrozsten,
Ls mphoryten und Plasmazellen Keino eounophulen Leuhozyten ud mur sehr spirlich
gol..p,-memxga nentrophile Leukozyten, besonders Kewe

, heme

Diegnose 33 ocnrdun interstitialis subacute
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2. Das ,.grofic Herz* bei Myokardosen im Siiuglingealter

Diese Gruppe umfaft alle jene Formen, die degeneratne Veranderungen der
Mushelfasern aufweisen und so den entzundlichen Formen gewissermafien gegen.
uberstehen Wuhrmann hat dafur die Bezerchnung ,, Myokardose™ vorgesehlagen,
als ,,die ticht obligate, aber haufige lohale Manifestation einer allgemeinen Stoff-
wechselstorung anden H 1 nundihirer Interstitien®. Kr sieht che grund.
legendo Storung mn der Dysproteinamte, die entweder als solche oder, mdem sie
auch Storungen des Kohlehydrat-, Fett. oder Elehtroly tenstoffs echsels auslost, zu
verschiedenen Formen von Myokardosen fuhrt Die Myokardose 15t somit meht alz
primare Herzerkrankung, sondern als Folge emer Stoffwechselstorung zu betrach-
ten, an deren Entstehung Leber- und Magenaffektionen, hormonale und nersovc
Stotungen sowie konstitutionelle Faktoren muthetetligt sein konnen Die Herz.
affektionen 1m Kindesalter 1aBt Wuhrmann unberuchsichtigt, er straift sie
lediglich ber der Besprechung der , Myocardie®, wie Josserand und Gallavar.
din sowie Laubry und Walser die idiopathische Herzhypertrophie des Saug
lings bezewchnet haben. Im Sauglingealter kommen nber eme Rethe von Heeze
affektionen vor, die spater, hauptsachlich infolge ihrer schlechten Prognose, haum
mehr zu beobachten sind  Verschiedene unter thnen smd als Myokardosen 7u
bezeichnen Wir glauben aber nicht, daB die Dysproteinamie das pathogenetische
Primum movens der Affektion set, sondern sind der Ansicht, daB die Myokardosen
auf verschiedenc spezifische Stoffwechselstorungen zuruckzufuhren sind Lewler
Lommen die Kmder oft in moribundem Zustande m die Klimk, so daB gnmdhehe
Stoffw echseluntersuchungen haufig fehlen

A) Myokardasen infolge Storung des Kohlehydratstolfwechsels

Nachdem van Creveld 1928 und von Grerke 1029 auf ew ergenartiges
Krankl ld mat Glyk percherung m der Leber und den Nieren aufmerh
sam gemacht hatten, entstand eme umfangreiche Lateratur mut gleichen adler
ahnlichen Beabachtungen Tm neucren Schrifttum sind mehr als 50 Falle von det
hepato-renalen Form der Glykogenspeicherkrankhert im Simne van v an Creveld
von Gierhe bekanntgeworden (Mury, Debré, van Creseld, Orsiny, Paane
toni, Rodriguez, Romeo) Neben den Formen von hepato-renaler Glyhagon
speicherung, ber denen glechzeitig eme Herzgly kogenose vorhanden ist, sind no h
Talle bekannt, wo die Herzveranderung mm Vordergrund steht, ohne oder tmt nur
mafhger Betethgung der Leber Ferner gibt es Falle, wo die Erhranhung als e
primare Storung des Kohlehy dratstoffwechsels zu betrachien t, wahrend ber
anderen die Glykogenspeicherung 1m Herzen als emne sehundare Lrschemung
aufzufassen 1t Auch 1st die Herzglyhogenose je nach threr Lokalisation als diffus
oder herdformig zu unterschexden Dic Unterterling der v erschiedenen Typ
Giivhogenspeicherung wurde bis jetzt nieht honsequent durchgefulirt,
dn;nhcr noch eme betrachtliche Verwirrung herrscht. Wir erachten fol,
Tmtelung der Herzglyhogenosen als zwechmaBuy .

1 Duffuse Glyhogenspeicherkrankhest des Herzens {Pompesche Krankh
:\nhn;\g' Diffuse  Gly kogenspeicherkrankheit des Herzens ut
Neryensy ~tems

ren von
ay dal
nile

it
v ddes



Das ,grofie Herz" bei Myokardosen im Sduglngsateer 241

2 Diffese Glykogenspeicherkrankheit des Herzens her van Creveld- von Gietke-
Krankheit (hepato-renale Form).
3 Cuweumsenipte Formen der Glykogenspeicherhranhhert des Herzens
4 Sekuundar bedingte Gly kogenspeicherhrankheit des Herzens-
a) bei anderen Herzaffektionen,
b) ber Kindern von diabetischen Muttern,
¢} beim Morbus haemolyticus neonatorum und schweren Thterus-Fallen des
Neugeborenen,
d) ber Fruhgeburten und Ni b in der Anp ph 7).

1. Diffnse Glykogenspeicherkrankheit des Herzens (Pompesche Krankheit)
(Synonyme Karduler Typ der Gigkogenspeicherkranhhett,
Cardiomegalbia glycogenica diffusa,
von Gierkesche Krankheit des Herzens,
Rhabdomyomatos:s diffusa cordis }

1932 beschrieben Pompe in Holland und unabhangig davon Bischoff und
Putschar m Deutschland emne eigenartige Form der 1dtopathischen Herzhyper-
trophue, e durch cine starke Gly] kogempelcherun"m denMuskelfasern und in ver-
schiedenen anderen Organen, ohne b d it der Leber, gek
net war Jm Falle von Pompe handelte es sich win em sechs Monate altes Kind, das
wegen emer starken Vergrofierung des Herzens emgewiesen wurde und kurz nach
der Einwersung ad exttum kam Histologisch wurde im Myokard em Netz von
runden und ovalaren Gebilden gefunden, in deren Zentrum sieh emn Kern befand
und die sich bet genauer Ul h als stark vahuohsierte H kel
erwiesen Mif der Bestschen Farbung zeigten diese Vakuolen eme machtige Gly-
kogenspercherung Schon damals fiel dem Autor die groBe Aknlichkeit mit anderen
Beobachtungen m der Literatur auf, vur allem mit den Fallen von Schmincke,
dte als diffuse Herzrhabd h wurden Bischoff und Put-
schar beobachteten ber emem 13 Wochen alten Kinde ein ahnliches Bild, aller-
dings bestand neben der Herzglyhogenoase noch ewne Glykagenspeicherung mn der
Skelettmuskulatur und der Leber Im spateren Schrifttum wied immer wieder
dre Analogre hen Glyl herkrankheit des Herzens und Rhabdormyo-
matosis cordis hervorgehoben (Antopol, di Sant’Agnese) Siegmund betont
ausdrucklich 1n semer monographischen Arbeit iiber die Gly: kogenspclc]xcrkmnk»
heiten, daB die unter dem Namen Rhabd is diffesa besch

H derungen als verk: Herzglyk zu b )

seien Sormit
waren die vonr Panh be: et Gcsdmmern uml die von Uehlmger bei emem

muBten wegen zu m thafter { h ay haltet werden Wir haben
bis jetzt 24 Falle sammeln honnen, denen wir 7 ergene Beobachtungen hinzufugen.
Dre Glyhogenspeicherung betrifit ber der Pompescben Krankheit im Gegensatz
zur hepato-renalen Form in der Regel micht nur die Herzmuskulatur, sondern

16 Rossi Herzkrankheiien
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findet sich such in anderen Organen, b ders in der Skelettmuskul! Eigen.
artigerweise ist vor allem die Zunge schwer betroffen, so daB die Makroglossie zu
chfferentialdiagnostiachen Schwierigkeiten mit der Mongoloiden Idiotie oder der
Athyreose fulrt. Vier von den 14 Beobachtungen von di Sant’ Agnese zeigten
emme Glykogenspecherung 1n der Zunge

Eme besondere Beachtung 1st jenen Formen zu schenken, bei denen sich die
Herzglylogenose mit einer Glykogenspeicherung des Nervensystems kombiniert,
Es resultiert daraus e so charakteristisches Krankhertsbild, daB m klmsch
Hinsicht eme Krankheit st genens entsteht, Es sind auch Falle bekannt, ber
denen die Glykogenspeicherung hlieBlich im Nervensystem zu finden st
Die Herzglyk die gel ltich m der typischen hepato-renalen Form
gefunden wird, verdient esmne besonders Besprechung.

Dre diffuse Glykogenspeicherkrankheit des Herzens tritt sporadssch, fedoch
haufiger farubar auf, was die Falle von Sprague, Mutgeert, d1 Sant’Agnese,
Pauli und Rosenbaum bewersen. In der Verwandtschaft unserer Patienten
kam allerdings nur einmal ein Vetter infolge emnes ungeklarten Vitm cordis
congenstum nach der Geburt ad exitum. Das gleichzertige Varknmmen von Fallen
von van Creveld-von Gierkescher Krankheit und Herzglykogenose m einer
Familie 15t ebenfalls bekannt

Das Llinische Bild. Nur bei wemgen Fallen sind due kiinischen Zeichen bereits
e der Geburt vorhanden In der Regel treten sie zwischen dem zw eiten und dem
sechsten Monat auf Wir fanden aber bei drei von unseren sieben Patienten schon
wabrend der ersten Lebenstage deutliche klinische Zeichen Die Falle, bei denen
die Krankbeitssymptome erst viel spater auftreten, sind meht als diffuse, sondern
eher als eircumsenpte Formen 2u betrachten Als erstes zeigh sich emne Anotexie,
em Gewichtsstillstand nach einer normalen Gew ichtszunahme, die zunehmende
Dystroplie kann durch Odeme maskiert sein. Es treten anfallsweise Dyspnoe
und Cyanose auf Seltener wird e Erbrechen beobachtct, nas mit einer Gl kogen-
speicherung in der Muskulatur des Pylorus erklart wird (Pylorusstenose) Das Herz
15t ber der Perkussion deutlich vergroBert In der Halfte der Falle der Luteratur v as
em systolisches Gerausch uber der Spitze und seltener uber der Bass 7u lm.rem ‘B'en
funf unserer sieben Patienten bestan ein systoltsches Gerausch itber der Spitze Die
Leber 156 nur ausnahmswersa vergrofert, nur selten besteht eme starke Hermtlﬂ?:i"
gahe wieim Fall 133, wo allerd; ein Tcterus prolongatus {ohne Rh
tion) vorausgegangen war Eine maBige Splenomegalie kann vorhanden
fehlt meistens. Baim subakuten Verlauf kann die Makroglossie Exrz,chcmnngi
treten, was zu differentialdiagnostischen Schwierigheiten ymt Kretinjsmus Une
Mongolaider 1diotie fithren hann. Die Feststellung einer Hen\ex:gmﬁc!’"ﬂgl ’:‘:
Cyanose und Dyspnoe, ahue Insuffizienzsymptome (w as nur im terminalen Stad ;e“
suftnitt), 1aBt dieses Krankheitsbild von einer ahuten My oharditis umer:clm(kn
Das Bluthild, die Leukozyten, die Hamoglobinwerte sind normal In den Lt-:v -
zyten ist mit der Bestschen Farbung des in Alkohol ﬁx:er?cn ,}uvstnch?s cm:oue(:;
mehrung des Glykogens zu beobachten, Eine Mushelbiopsie bringt in cmc:n&
Prozentsatz der Fallo den Nachweis emner starken Glykogenspeicherung

gein, Freber
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Abb 333 Fall13: K M Q, 4 Monate Kap J Nr 7478/48

Starke Herzvergrolierung ber emer diffusen Glykogenspercher
krankheit des Herzens

Abb 134 Fall132 J.J o, 4 Tage Ksp J Nr. 2049/43

Starke Vergroerung des Herzens bex diffuser Gly hogenspercher-
krankheit des Herzens
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Das réntgenologische Bild (Abb. 133 und 131) zeigt in allen Fallen eine enarme
kugelige VergroBerung des Herzens, wobei vorniegend die linken Herzkonturen
betroffen sind, was auch andere AA, bestatigen. Die VergroBerung wird als globular
bezeichnet. Die Lungen sind im Gegensatz zur Myokarditis kaum gestaut {auBer
in der termmalen Insuffizienzphase).

Es bestehen sehr wenige elektrokardiographische Un hungen (Clement,
Sprague, &1 Sant'Agnese, Childs) Wir fihrten bei 5 unserer 7 Patienten ein
Elektrokardiogramm aus, ohne da8 wir die fur die Herzglykogenose pathognomo-
msche Veranderung feststellen konnten Eme Sinustachykardie scheint immer
vorhanden zu sein, Low voltage wie auch High voltage werden beobachtet, ebensu
kann sich emn Linkstyp (di Sant’Agnese) oder ein Rechtstyp (von uns wiederholt
beobachtet) vorfinden Das Fehlen eines Rechtstyps ist, wie einige AA behaupten,
fur die Diagnose nicht ausschlaggebend. Immer sind im Sinne eines generalisierten
Myokardschadens das gesenkte ST und die Inversion des T in allen Standard-
sowle den Brustwandableitungen vorhanden (Abb 136) Dieses Zeichen, das von

Mit 1 Monat Mit 5 Monaten

Abb 133 Fall 133, D. )M Q, 5 Monate Rap J Nr. 983746

EKG Veranderungen bei emer diffusen Gl hogenspercherhrankheit des Sierzens
Wt 1 Monat Regelmafiger Swusthytbmus Frequenz 126/Min. PQ 0,037
QRS 0,05, QT 0,25 (normal) T flach negativ m T, negativ 1a ITun 1T
EKG-Diagnose  Diffuser My ohantschaden
Mit 5 Monaten RegelmaBiger Sinuerhy thmus Frequenz 105/Min PQ 0,087,
QRS 0,07, QT 0,27 (normal) ST gesenht in I und II, T biphasisch in I, negatiy’

- n IT und 10
EKG-Diusgnose Schiverer diffuser My ohardschaden
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Abb 136 Fel 136

LKG bet emer Glykogenspeicherhrankbert des Herzens und des Nervenaystems
T 1 positav, m IT ued TX apitz posity {sas pech Debird, Soulsé ty piseh For die

Herzghy kogenose wire), P den Brusto.and rgends 70
ST gesenhi i den T 10 allen Ablesturge fen bix
negatis

Diagnose Sechmersr diffuser Myohardshaden, hewne encigetiach 4y namsche Tn-
anfBzienz un Phonokardiogram

anderen AL als pathognomonrsch fur den falschen Ahgang der Koronasartersen
hetrachtet wird, haben wir meht nur bes dseser Affektiar, sondern auch ber der
¥ il Bica und ber Myohard 1 feststellen honnen Das hohe
und sputze P sehemt ber der Herrglykogenose typisch zu sem (Debré, Soulid),
15t abet nach unwarer Erfabrung meht wnmer vorhanden (Abb 13%)

Binchemische Untersuchungen. Da e Kinder oft erst im terminalen Zustande
hospstahsiert werden, smd soleche Untersuchungen leider sehir sparhiel Sie erlawben
nns mche nur die Stellung der Duagnose, sondern auch die Abtrennung der Gly-
hogenspercherhranbhet des Herzens von der van Creveld-von Gierheschen
Form ¥m Urin fehit das Aceton, was wir 1 unseren Fallen bestatigten Die
Nuchtern Blotzuchernerte simd ber der Glyhogenspercherkrankhert des Herzens
normal eder awsnahmswense lercht ermedngt. Im Falle 136 hetrug der Blut.
rucker 118 mg®, e Blutzucherbelastungshurve st uncharaktensstisch, gelegent.
lich thach odey normal Das glesche gl fur die Galaktose-Belastung. War verdanken
fauptsachbich i Sant’ Agnese das Studium der baocherusehen Hintergrtnre
dicser Affeltion Der Adrenabmyervach fubrt 7u emer normalen Erhohung des
Blatzuckers (Mason, Bridge, d1 Sant’Agnese} Dio Fahighert der Leber,
Dextrose, Laevulose und Galahtose i Glykogen umzuwandeln, ist normal, Der
Ghiogengehalt 1m Bint (normal 9 mg%%) wurde nurmat {van Creveld) oder
erhuht gefunden (Mntgeert, Mansens) Der Fettmetabohsmuy 156 unverandert.

Die postmortale Bestimmung des Glyhogengehaltes ym Herzen und in den
Mushelfasern der Shelettmushulitur zimgh stets eme betrachthche Erhohung der
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Werte auf 6-4%, des Frschgenichtes {normal 19,) Walirscheinlich kann das
Herz nicht mehr als 10% Glykogen speichern, ohne dald es zu einer mit dem Leben
nicht zu vereinbarenden Storung hommt (Bridge) Diese Bestimmung wurde
brs jetzt in 6 Fallen der Literatur ausgefuhrt und schwankte zwischen 3,5%
(Antopol) und 10% (Mutgeert). Bein Falle 136 wurde die Autopsie 8 Stun-
den nach dem Tode ausgefuhrt und emme Erhohung des Glyk haltes des
Herzens auf 9,8% des Frischgewichtes und der Leber anf 8.4% gefunden (Die
Bestimmung wurde von Prof Leuthart mit der Staudingerschen Methode aus-
gefuhrt ) Eme wertere wichtige postmortale Unt; )? 1t die Fe Tung der
normalen Glykogenolyse :m Herzen und in der Leber, was die Abgrenzung von
der typischen Glykogenspercherkrankbert van Creveld-von Gierkeerlaubt Ber
der Glykogenspercherkrankbeit des Herzens 1st sie normal, wahrend ste ber der
hepato-renalen Form stets fehlt

Abb 137 Fall133
Starko HerzsergroBorung (150 nor
inal 2025 g) ber et diffu n Gh
Logenspercherhrankhint dis Horzens
rut, Fibroclastawia endocnrrdien und
Hepatomegnlie,
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Das pathologisch ische Bild zewgt smakroshopssch die starke, durch de
Hyperteophie bedingte VergroBerung des Herzens s Lann das drerv bis vier.
oder noch mehrfache des Normalgessichtes errercht weorden Ym Falle 133 wog
das Herz 150 {normal 29—23g), tm Falle 134 100 g (normal 20--25 g), sm Falle
136 14D g (notmal 2025 ) Auf dem Schuutt sieht das Myokard blaB-blauhich.
ot aus Dic Trabehel smel heaftig entwickelt. Das Endokard kann hauptsachlich
im Imken Ventrikel mifehig-trub und verdiekt sem und histologisch cmer Fibra-
elantosd endocardica entsprechen Die Klappen sind mewst zart und unverandert,
sie honnen aber, wie beim Falle 134, knotehenartig serdacht sem Bei der haufigen
Mitbeteshgung der Skelett, 17 ders der Z kulatur, kann eine
Musket die Diagnose 1 Als meht obligates Begleitaymptom findet
sieh gelegentlich eine Glykogenspeicherung m der Leber ader anderen Organcn
Findet sich 1m Nervensystem und besonders in den Gonglen- und Ghazellen emne
Glyhogenablagerung, so entstehit das Bild der diffusen Glyhogenspescherhranhhest
des Herzens und des Nervensystems (S 252) mut der schweren Hypotome der
Mushulatur

Das histologische Bild. Wichtig ist, da8 Lo jedem Verdacht anf eme Glykogen-
speicherhrankfiest e Auvtopme so fruh wie moghich ausgefulst wnd die auf
sten Glykog 1t 2u henden Organe sofort sn absoluten Alkohol statt
1 Pormahn emgelegt werden Bel der H yhtt-Eosnfart die
Muskelbundel ale em diffuses Netz, bestehend aus zundhchen, rohrenartigen,

R Ly
RS S
Sl 'fs—/“;sng‘:‘;;ﬁ.;

.l

\bh 138 FaB12¢ N H 4, 1 Teg SHJ Nr 243150

i e Bild bes esmer 1 kogenspe shrikrankhion des
Herzens H 1 1605
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Abb 139 Failt 135

Bestache Firbung Starko Glykogeaspeicherung (i der Photo
schworz) i den Viushelfavern des Herzens, H L 430,

Abb 140 Fall 134
Histologisches Bild bet emer duffusen Glyhogenspercherkrankhett
dos Herzens H E. 450%.

vakuolisierten Gebilden, in deren Zentrum sich ein runder Kern befindet Diese

Vakuolen farben sich mit der Bestschen Methode stark rot, sie snd deem’lg
glykogenhaltig. Die Muskelfasern sind infolge der Speicheruny hypcrtrnphl;m
und honnen so schuer verandert sem, daB e Struhtur yollstandig s erschwund 0:1
und eine Querstreifung nicht mehr zu erhennen st Gelegentlich werden Odeme,
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aereinzelte Bl und F in den Myofibrillen und im Inter-
stitium beobachtet Auch das mterstiticlle Gewebe zergt manchmal fejne Gly-
hogentropfchen. Kleme, rundzellige interstitictic Infiltrate wie rm Fall 131 werden
mestens als reaktiv angeschen

Pathogenese. Zum Verstandms veeler hhiischer und pathologisch-anatomischer
Befunde 15t et Uberblick uber die hentigen Kenntwsse des Zuckerstoffuechsels
notwendig, von denen viele noch rewn hypothetisch smd Das Emnbeziehen endo-
Lriner Emnfliisse als Ursache metabolischer Storungen mahnt vor allem zur Vor-
sicht. Erst die kunftigen Untersuchungen m vivo werden die Richtigkeit der
Uberlegungen erveisen konnen Die Arbeitshypothese fur westere Forschungen
scheint ung dre Auffi g, die sich hauptsachiich auf dic Untersuch von
Cor? und Cori stutzt, zu sern In Abb 141 haben wir versucht, eme schema-
tische Darstellung des Kohlehydratstoffiwechsels zu geben Die Glukose, die der
Korper mit der Nahrung aafnimmt, wird durch enen Phosphoryherungsproze8 m
Glyhogen umgenandelt Diese Un dl vollzieht sich b tsachlich durch das

1L ¢ Enzym, dre Hexoki Zuerst, entsteht Glukose-& Phosphat, das zu
Glukose-1-Phosphat oder dem Cort-Fster umgebaut wird, Die Phosphate werden
von der Adenyl-Saure zur Verfugung gestellt, Ein werteres Enzym, die Phosphory-
lase, wirkt auf den Corr-Ester und vollendet den Aufbau zum Glykogen Bemn
Glykogenabbau wird durch reversible Reaktionen das Glykogen in Corr-Ester und
obinson-Ester umgewandelt. Auf dieser Stufe 1st zum weiteren Abbau eine
Ieberspenfische Phosphatase notwendig, die ausschhieBlich aus der Leber 1sohert
werden kann und die an der Muskulatur fehlt Damt ist der schematische Kress
der Glyk hese geschl Dieses Gescheben wird durch di

hormonale Einfl reguliert Exp Ue Versuche haben gezeigt, daB das
Insuln anf die Hexckinasetatigheit fordernd wirkt Funktiomert das insulare
System des Panhreas zu stark, so wird der Glyhogenaufbau beschleunigt Eine
hemmende Wirkung anf die Hexokinase hat dagegen das Hypophysenvorder-
lappenhormon (HVL-Hormon) Dadurch wird der durch das Enzym bewwkte
Antagomsmus zwschen HVL-Hormon und Insulin verstandiich Eine dem HVL-
FHlormon ahnlich hemmende Wirkung hat auch die Nebennierenrinde Die Unter-

PRI VO NN R S VU NP S

hypophysare oder thencephale Pathogenese der von Gierkeschen K;ankhelt er-
klart werden Verscluedene hlassische Zeichen sprechen namlich 1m Sinne emner
hypophysaren Unterfunhtion Ein westerer endohriner Faktor, der mutbeteiligt
sen kann, ist die he Wirkung des Adh ling auf dag Insalin Das
Adrenalin spielt aber eme weitere wichtige Rolle am Kohlehydratstoffisechsel,
wdem es durch eme Aktivierung der Leberphosphatase fordernd auf die Gly-
kogenolyse wirht Diese Ahtrusernng erfolgt nur 1n Anwesenheit des HVL-Hor-
mons Fehlt dieses, so hann das Adrenalin und mfolgedessen die Phosphatase
heme Gigkngenohyse hervorrufen Ber der Annahme ewer primaren HVL-Insnf.
fizsenz heBe sih der Weglall der Hexolanase-Hemmung und dadurch eme ver-
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stathte Insulinwirkung mit vermelirtem Glykogenautbau veratehen. Solehe Ver.
h.\ltnusn licgen ber der echten Glykogenspercherkrankhet y on Gierke vor Der
versucht infolged aus anderen Stoffen, hauptsachlich Fett und
Protemen, Zucker aufzubauen, Dieser ProzeB wird durch Sterorde vom Cortico-
sterontyp guliert (Glyk 2 ) Wiewert indiesem Mechani der hyper-
glykamsierende Faktor des Pankreas, das Glucagon, das in den a-Zellen gebildet
wirdund gegen dasInsulm anta wirkt, eme" llespielt, bleibt noch unklar.
Bex der hepats len Form der Giyk krankheit werden infolge
der Hypoglykamie die Proteine und die Fette vermehrt abgebaut, was zur Ace-
tonbildung fuhrt. Anders 18t es bei der diffusen Glykogenspeicherhrankhert des
Herzens, wo eine normale Glykogenolyse stattfindet, die Blutzuckerwerte normal
sind und Aceton im Blute und 1m Urmn fehlt. Hier Legt die Storung nur i der
Aufbauphase, se1 es 1m Sinne emner ubertriebenen Speicherung (Hyperinsulismus,
Hypopttmtansmus ?) oder i der Bildung einer besonderen Form von Glyhogen
{Dysglykogenose} Nach Untersuchungen von Corrbereinem vondi Sant’Agne-
se beobachteten Falle von Herzglyk konnte man allerd em ganz
normales Glykogen nachweisen Die glemhen AA. fanden ber diesemn Fall einen
normalen Enzymbestand, so daB auch die Hypothese emer enzymatnchen
Storung mcht bewiesen werden honnte. (Ber anderen neulich von Cor: unter-
suchten Fallen wurde aber gelegentlich sowoh! eme Dysglykogenose wie eme
enzymatische Storung gefunden ) Wir betonen nochmals, da wir nicht die
Dysproteinamie, wie Wuhrmann annimms, als primum movens der Affektion
ancrhennen In den Fallen der Lateratur, wo die Proteine bestimmt wurden,
«ind hemne Dysprotemamien vothanden Wir haben zweimal die Proteme bestimmt
und normal gefunden
Die ) daBl die G rankheit des Herzens im Rahmen
des Morbus haemolyticus neonatoram zu betrachten se1, wurde von Zwingh
mcht bestatigt Unsere regelmafhg fuhrten Rhesus.Be zeigten
Leine Ink 15t ;e gelegentlich vorhanden, 50 1st se als Zufdllshefund
2u betmnhts-n Ob eine andere Form von Inkompatibihitat besteht, bleibt vor-
laufig eme interessante Hypothese Es gibt i der Tat emige Zusammenhange,
die1n dhesem Sinno sprechen konnten DaB sowohl beim Morbus haemolyticus neo
natorum wie berden Kindern von diabetischen Muttern eme Glykogenspeicherung
des Herzens vorhommt und ber berden Krankheitsbildern i den ersten Lebens-
tagen oder -wochen (deme smd ¢ Gesichtspunkte, die emner
naheren Untersuchung wurdig smd. Das Auftreten emner peripheren Erythro.
blastose und die Hyperplasie der Langerhansschen Inseln sind weitere gemen.
same Zeichen, di¢ fast immer zu beobachten sind
Die Famihantat, die Komb put anderen MiBbildungen wie mm Falle 136,
wo die Glyhogenose mut einer Fil. i {die nach
den neueren Untersuchungen als MiSbildung zu betrachten ist), fuhren uns zur
Hypothese, daB es sich um emn Erblerden handeln honnte und daB die Herz.
glykogenose 1m Rahmen der hangemitalen MiBbildungen zu betrachten ast
Die alte umstrittene Frage, ob es sich um emen Tumor oder um eine metabo.
hische Storung landle, schemnt heute wensgstens fiir die diffusen Formen mecht
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mehr aktuell zu sein {Omodei-Zurini, Reitano, v. Alberting, Pinntons,
Anderson). Alle modernen AA sind der Auffussung, daft das hstologische Bild
der Glykogenspeicherung des Herzens mebts mit Tumoren zu tun hat, Uber dic
circumseripten Formen gehen die Memungen immer noch ausemnander.

Aviave

Diffuse Glykogenspeicherkrankheit des IT url des Nervensy
(Herzglykogenose mit Prettdo-Myatoma congenita)

Neben der Glykogenspeichorung mm Herzen konnen auch « erschiedene andere
Organe befallen sein Bs zeigen mich so vielgestalige Kranhheitsbilder, her denen
aber die Herzsymptome mmmer 1m Zentrum stehen, Iie Kombimation der Gy -
kogenose des Herzens und des Nervensystems verdient eme besondere Bespre-
chung Schnewder konnte 1946 bet der Autopste enes 9 Monato alten Kindes
neben emer Glykogenspetcherung des Herzens eme ahnliche Thesaurismoss der
Gle- und Ganghenzellen feststellen. Ahnliche Beabachtungen wurden spater yon
Clement und Godman und von Clulds ber zwer Geschwistern beschriehen
Auch Selberg beobachtete ein Geschwisterpaar im Saughngsalter, das im ersten

_& pQ:1.59

Abb 142 Fall138 R M ., 8 VMonate. hap J \r. 2102153
Sehwere Gl koge nepeicherkrankbiot des Horzens and den
Nenreusysterns  (Peeudo Myatorua  eongemitay, starkr Yerz
vergroBernng n toto Lungencmphywm  (Kane Tusulfiosuze
erschir tmungen }
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Abb 43¢ Fall 136
Schrutt durch das untere Drittel des Herzens ber emer Herzglykogenose
(hnks st dio starke Hypertrophie des hnken Ventrikels sowte die Fibro-
elastous endocardica Tu beobachter).

Lebensjahr mit dem Bilde emer generalisierten Muskelhypotonie starb, Die
klimschen Zeichen der erwahnten Falle waren die einer Myatonia congemta, kom-
bintert mit emer Kardiomegalie. Fall 136 1st dafur ein klassisches Beispiel; es
konnte zum ersten Male bei emem sporadischen Fall die klinische Diagnose ge-
stellt werden

Das khnische Bild 1st schon im Verlanf der ersten Wocken durch emne auffallende

vpotoni i Die Stimme ist schwach. Anfallsweise treten

Cyanose und Dyspnoe auf. Fruhzertig entstechen Thoraxdeformutaten und be-
sonders em Herzbuchel. Es besteht eine Tachykardie, und nur gelegenthich hort
man ein leises systolisches Gerausch iiber der Spitze Das Rontgenbild zeigt eine
dentliche Herz: ergroBerung in toto mit besonderer Beteithgung des nhen Herzens
Im EKG findet sich wie ber der gewohnlichen Herzglykogenose em diffuser
Myokardschaden
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Abb 1432 Fall 136

Glyhogenspercherhrankhert des Herzens

a) Schmtt zwischen unterem und mattlerem Drittel des Herzens; machtigo Herz

Iy pertrophie

vakuohsaerte Mushel

onalare,

b) Myokard 60« (van Cieson Farbung), rundliche,

fasern

30y

©) Myokard 4

d) Bestsche Farbung, hochgradigo Glykogenetnlagerung i den My ofibrilen



Abb 1430 Fall 136
Mjyohard 1200x  Vollsta mit Kern (bet Bestscher

A My
Fiirbung «nd die Myofibrillen mit Glykogen gesp

Die Differentialdiagnose der diffusen Glykogenspeicherkrankheit des Herzens
und der hepato renaten Form 1st in Tab X dargestelit. In Tab. XIIT findet sich
die Differentialdiagnose mit anderen Herzaffektionen des Sauglings, die zut einer
Herzhypertroplue fulren (S, 314)

Die Prognose 1st immer schlecht. Bei den generalisierten Formen kommen die
Kmder im Verlauf des ersten Lebensjahres fast ausnahmelos ad exitum

Die Therapie ist vorlanfig noch unbekannt Die Verabreichung von Enzymen
(wie Amylase) und Hormonen hat kemen Erfolg gezeigt. ACTH wurde bex hepa-

tischen Formen versucht, wodurch eine Herab des Glyk haltes der
Leuhozyten erzielt wurde, Die An dung von Gl als forderndes Hormon
) inischen Resultate smd noch sub judice

der Glykogenolyse 1st zu v hen Dio ki

Zusammenfassung. Die Diagnose einer diffusen Glykogenspeicherhrankhert des
Herzens kann auf Grund folgender Befunde gestellt werden
Beginn der Erkrankung meistens zwischen dem 2 und 6. Monat,
Feststellung ahnlicher Falle in der Familie,
anfallsweises Auftreten von Dyspnoe und Cyanose,
HerzvergroBerung ohne Insuffizienz;
m EKG diffuser Myokardschaden;
Nachwers von Glyhogen m den Leukozyten und der Shel hulatur,
Fehlen von Hypoglykamie, Acetonamie und Acefonurie,
evtl, Zunahme des Glykogens im Voliblut.
Bei kombinierter Glykogenspeicherung im Nervensystem:
Schwere Hypotome der Mushulatur (Psendo-Myatonia congenita}
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" faldi der Glyk scheckrankhied

Tabelle X

von Gerke und dec diffasen Glykogen-
spercherkrankheit des Herzens (Pompe)

Gls hogenspercherkrankhest ( Diffuso Glykogenspeichor-
van Creveld- | Jewankheus des Horzens

!

I

von Gierhe (Pompe)
N . N ﬂmﬁp‘m
normat U U
Begn wahrend der ersten Monate bet Geburt oder sehr fruh
Ed i Ad) Dystrophio
Organbeteiigung Leber + -+ +, Neeren ++, Herz + + +,
Herz—bis + +, andere Organe + +,
sndere Organs — bis + selten —
Hepatomegalie 4+ selten
EKG unverandert oder schr selten dhiffuser My okardschaden
verandert {Inversion des T)
Verlauf oft tiber mehrere Jahre, kann  Exttusim ersten Lebens.
aushetlen Jabr
Todesursache Coma, khett b
Adrenalinbelastung keme Hyperglyhamie normal
Tnsut tarkte und verl normal

Hypogly hamie

Drxtrosebelastung diabetische Reaktion normal

Galshtoso-Laevulose- flacho oder normals Kurve normal

belastung

Acetonurie stots positiv negatiy

Postmortale Gly kogenolyse  fehlt mindestens leicht vor
handen

Blutzucker Hypogt; kamie normal oder lewcht
hypogly kamsch

Glykogengehalt 1m kann normal semn steta stark erhohs big 100,

Herzen {19 vom F 2 vom Fi

17 Rost, Herzkrankherten
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2. Diffuse Glykogenspejcherkrankheit des Herzens bei der
van Creveld-von Gierkeschen Krankheit

Wahrend die diffuse Glykogenspeickerkrankheit des Herzens (Pompe] eine
groBe Nejgung zn ahnlicher Glyl p ung in anderen Organen, besonders
mn der Skelettmuskulatur aufweist, bleibt dagen die hepato-renale Form fast
immer auf dic Nieren und die Leber beschrankt. Immerhin sind Falle beobachtet
worden, wo auch eine Gly ichernng im Herzen prochen war (Falle
von Siegmund, Kimmelstiel, Scheidegger). Solche Falle mussen aber alle
typischen Merkmale der von Grerkeschen Krankheit zeygen, welche in Tab, X
zusamumengefalt und zam Zwecke der Differentialdy: mit den Symyp
der duffusen Glykogenspeicherkrankheit des Herzens (Pompe) verghchen sind.

3. Cir ipte Formen der Glykogenspeick Lheit des Herzens

{Synonyme; Einzelne oder multiple Rhabdomyomata cordis,

Rhabdomyomes dans lo. selérase tubérose de Bourneville,
Congenital nodular glycogenie degeneration of myocardium )

Bertdem von Recklinghausen 1862 die erste Beschreibung emes Herz-
rhabdomyoms  veroff ht hatte, h sich die Beobact dueser
Affcktion im Schnfttum bis auf 32 {Omodei-Zurini, 1923) und stiegen schlieB-
hich 1n der Statsstik von Batchelor und Maun (1945) auf 63 an Ungefahr
zwei Drittel der Falle wurden im Sauglingsalter beobachtet. Mehrere AA , wio
neuerdings auch Debré, sind der Auffassung, dafl die lokahgierte Herzehaldo-
myomatose unter dic Tumoren einzurethen set. Von den 43 in der Lateratur
bel Falfen von tub Hirnskferose beun Saughng wurde m 58%
eine kombinierte nodulare Herzrhabdomyomatose gefunden. Auch Putschar
reiht die einzelnen oder multiplen Rhabdomyomata cordis unter die Tumoren
und nicht unter die Glyk em Er bezelch nur die d tiven
Ve 1 als cf ipte Glyk peicherkrankheit des Herzens Die
letzteren zeigen in der Tat nie emne Mtbeteili des Ner wie di
typischen Rhabdomyomata Wir haben nach den neueren Beobachtungen und
der eigenen Erfahrung gesehen, daff 2uch ber den diffusen Formen von Glyhogen-
speicherkrankhert oft das Zentralnervensy stark in Mitleidenschaft gezogen
ist. Wir erachten es als durchaus angezeigt, die sog. Rhabdomyomata als circum-
seripte Formen der Glykogenspeicherkrankheit des Herzens zu bezewchnen
Neuere pa he Ul ) diese Anstcht,
g6 daB die # le Genese der Rhabdomy mehr und mehr von der An-
nahme einer lokalisierten Stoffwechselstorung verdrangt wird, Schon Sieg-
mund wies auf dic Identitat der Zellmorphologie bei der tuberosen H:ma}dtr?‘!e
und der Rhabd 1 seu Cardiomegalia glycogenica cyrcumstppta }nn,
indem er i beiden Organen Giykogen vorfand, was auch von Omodei-Zurim,
Rertano, Olsen und Cooper sowie von Giampalmo bestatigt wurde. 91“"
und auch Steinbiss gelangen beim Uberblick der Lateratur und der eigenen
Erfahrungen zur Auffassung, daB als Ursache eme Entwichlungsstorang dsr Myo-
fibrillen mit sekundaren degemerativen Veranderungen anzuschen sel. D«'H
Fellen des Nachweises der direkten Umwandiung 1on Herzmushelfasern in

tholowiseh
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atypische Zellen spricht gegen die tumorale Genese. Somit wird die frither von
von Albertini unterstutzte Hypothese, die die Tumornatur der Rhabdomyo-
mata cordts ablehnte, im neueren Schrifttum bestatigt, wenn auch moderne AA,
wic Hertzog (1948) die Glyh icherung in den My illen immer noch
1n Frage stellen,

AL 138 Fall137 K H L W Jahre Rap J Vr 371417

a} Storke Herzvergrocrnng bes einer Cardwomegaha gly oo-
geoica ctrcurascripts
b) Anatomisches Praparat

A Russ
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Als circumsenpte Formen der Glykogenspeicherkrankheit des Herzens sind
aber nur solche Formen hen, die keine and H fien anfw eisen,
Aus diesem Grund betrachten wir den Fall von Finkelstein, der fruher von
Carrington und Krumbhaar beschricben wurde, micht als creumseripte Gly-
kogenspeicherkrankheit des Herzens, weil eme Anomalie der Koronararterie,

bgehend aus der A, pul Iis, hombiniert war. Unseres Erachtens ist dieser
Fall_unter die sekund Formen e hen, ANe Affektic it Darchila-

r‘_'r"r"r’x”‘"'(";"r*w** e

{:L {F oy
s
A%

Abb 145 EKG-Verandetungen ber Fall 137 Unregelmifiger Sinusrhythmus Freqm‘fll
91/Min PQO,14% QRS 0,08”, QT 0,30” (normal). T postw, ST Spur gehoben m L Vy
P uphasisch, ST 1soelektrisch, T stark positiv, V, ST Spus gehoben, T posttiy

EKG Diagnoso  Bechtsty p, Linhshypertraphue (1.

Phonok + Protosy stol Gertusch

tungsstorungen (Koronaranomalien, Fibroelastosis endocardica) konnen zu einent
sekundaren herdformigen Auftreten von Glykogenspeicherung m den \,crund'rr!cn
Bezirken fuhren. Typisch fiir eme errcumseripte Form der Gl_ykogcnspenfher-
krankheit st der Fall von van Creveld und vander Linde Diesecircamseripten

AU aad eanke

fe

%

; . Nur die cf S i s
fahighett wemg becinirachts; Nur die circumscupte Herzglykogenosen

wahrseheinlich mt emer langeren Lebensdauer vereinbar Wenn sich zu den ‘l{nr»
dialen Symptomen zentralnervose Zeichen der tuberosen Hirnshlerosen geselien,
treten Krampfe und andere neurologriche und paychische Storungen auf



Abb 140 Fall 137.

Histologischea Praparat bei ewner Card ha gh rogenica pta Grofle Bemske
um My okard it Glykogentropfchen beladen (mut Tfeil markiert). Diffuse, feinteopfige Ves-
fettung der Muskelfasern. Bestache Farbung. 53 %

Abb 117 Das gleiche Praparat bey stirkerer Vergroflerung (450> ) Man beachte neben den
oam Mushelf

nt starker Glyk (achwary i den

Photos) Bestache Farbung

AT Rossi
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Die Kriterien, die zur Stellung der Diagnose der diffusen Rhabdomyomatosen
golten, sind such hier vertreten. Immerhin kann die klinische Diagnoso recht
schwierig und oft unmoglich sein

Eigene Beobachtung

Unter unseren Fallen fanden war eine typische Form von errcumscripter Gly-
kogenspercherkrankheit des Herzens bei emer leichten Fibroelastosis endocardica,
die das schwere plurifokale Bild der Glykogenspeicherung nicht verursachen
konnte, so dal wir geneigt waren, zwei Anomalien anzunehmen.

Fall 137, K H o, 1%, Jahre Ksp J.Nr. 3714/47 (Abb. 144, 145, 146, 14T}

Reme Blutsverswandtscheft Geburt pormal Geburtsgewscht 3250 g Trnkt schlecht,
Zustand sonst gut 14 Tage vor E: schlechte h , 3 Tage sorher
Temperaturanstieg und Djepepsie. Emweisung« Stark dystrophisches Kind, blaB, heme
Cyanose Deuthcher Herzbuckel, grofies Herz, Tone tein. Lautes systohsches Gerdasch uber
der Baus Leukozyten 7900, Erythrozyten 3,6 Mill Hb. 769, EKG: (Abb 145.) Rontgentuld:
Sehr starke VergroBerung des Herzens in toto, mit stark vorepringender A pulmonalis.
PQ 1,77, Flaue Hili Keme Myokardschidigung, 1 Monat spiter nach Aufireten emer hypo-
statischen Preumanie Evitus. Autopsie Nr. 1339. Herz vergroBert, Ms ohard ubersll gewaltig
verdickt, Iinks 1518 mm, rechts 8—16 mm Durchmesser. Pulmonal und Aortenklappen
Yereht verdickt Histologischer Befund. Muskelfasern brejt, deutlich veimehrs, in verschiedens

Bundel Langs- und @ deuthch, Keine Vermelirung des Bindegewebes
Uberall Fettem n den In grofien Bezirken amd die Herz-

stark mit beladen. Kewne zelligen Tofiltrate, Ganglioneurom
des Znck 1 Organs. Leberzellen stark nut Fett beladen Veremzelto zeigen auch
Gly keog: h mit ¥ ) Nieren mut ehwerer Verfeitung der Tubult und
Glomeruls Keme deutliche Gl bet der Firbung

Dia : O Form der i
4. Sekundiir bedingte Glyk icherkrankheit des Herzens

&
a) Glykogenspeicherkrankheit des Herzens bei anderen
Herzanomalien

Fine Glykogenspeicherung des Herzens kann in der circumseripten Form bei
verschiedencn Herzaffektionen auftreten. Wir konnten e, wie Finkelstein,
bem falschen Abgang der linken Koronararterie im Bereich des Herzinfarhtes
feststellen. Ferner konnten wir eine Glykogenspeicherung in den Gebieten beob-
achten, die ittelbar an die Fibroelastosis endocardi (AbD 180}
Die Glykogeneinlagerungen sind als die Folge einer intrakardialen Durchblutungs-
storung zu betrachten Durch die starke Endohardverdichung werden die Tehe-
sischen Klappen geschlossen, es entste’ - o A
und in der Folge eine Degeneration der
Gly} peicherung. Diese Fe Tun_ y

lastosis endoeard lektrokardsographisch oft Zeichen von schwerer Nehroso
gefunden werden honnen, was die Differentialdiagnose gegenuber dem falwehen
Abgang der Koronararterien und anderen Herzanomalien erschwert,
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FEme diffuse Glykogenspeicherung kann die Folge emer allgememen schweren
Herzbelastung semn. Im Falle 138 kombinierte sich die sekundar bedingte Herz-
glykogenose mit einer ISTA mit offenem DB distal der Stenose.

Abb 143 Fall133 W A o, 8Tage Ksp J Nr 1705/53.
HerzvergroBerung ber ISTA mut offenem DB distal der Stenose mit dffuser
srer Gi n den

IO (5 =

Abb 149 Fall 138
EKG Veranderungen Frequenz 171, PQ 0,12, QRS 0,07, QT mcht meBbar P 1n
1T hoch und spitz, T m I negativ, flach pomtiv in I und ITI, positiv in ¥,
biphasisch i V, bis Vy, ST gesenkt m Vy bis Vy Differenz V, bis Vs + 1,3ca

Diagnoss Rechtstyp phie R IS




a)

ALb. 150 Falt 138
ajund b} Starke Sehundire Gly Lt nach schwerer
Belastung des Herzens bm ISTA rmt offenem DB d:stal dor Stenose
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FEigene Beobachtung
Fall 138. W. A. of, 8 Toge. Kap J.Ne. 2705(53 (Abb 148, 149, 150).

Kesns oder andere m der Famuhe, Es bsteht emo
Rhesns-Konstellation, ohne dall ber den ersten zwet Rh-poutiven Kindern eme Senaibili-
sierung nachgewiesen werden konnte 2/2Kind Geburt normal rub 33002, Sert Begun
Trnkmudigheit. Keme Cyanose und keme Dyspnoe Im Alter von 7 Tagen kollabiert der
o A A A (P DA
. . - ', P Y [ «

2 Pom 70 tme i

Vo . . P
Machtige HerzvergroBerung, besonders nach Lnks, mut starker Lungenotanung PQ 1,56
IR o, B Ymonaln i

-~ Rechtatyp, pertzop r o

spetcherung st auch in der Zunge, der Leber und den Nieren zu finden
Diagnose Aortemsthmusstenose nut DB distal der Stenose, deuthehe sekundare Gly-
kogenose

b) Glykogenspeicherkrankheit des Herzens bei Kindern von
drabetischen Muttern und berm Morbus haemolytieus neonatorum

Es war schon lange bekannt, daB die Kinder von diabetischen Mittern eine
hohe Letalttat aufwiesen (Allen). Die pathologischen Untersuchungen und die
kluuschen Beobachtungen von Miller sowte der Bostoner Schule von Joshin,
hauptsachlich von White, haben ergeben, da8 neben esnem hohen Geburtsgenicht
{Makrosomie), das nur tetlwetse mut ewner erspateten Geburt (postmatunty) zu
erklaren ist, noch eme Erythroblastose und besondera eme Herzvergroferung
bestehen Es handelt sich um emne Herzhypertrophie und histologisch findet sich
eme mehr oder wemger starke Glykog 1 m den Myofib Im
Pankreas zeigt sich emne Hyperplasie der Yangerhansschen Inseln, die Neben-
nieren sind hypertroplusch und an der Leber sind reichlich Blutbildungsherde
vorhanden Mayer hat fur dicses Krankheitsbild den Namen ,Embryopathia
dtabetien™ vorgeschiagen Zur Erhlarung der hohen Letalitat wurde im Hmbhek
auf die Mak hst das Gebur inErvwagung gezogen (Hurwitz)
Es zergt sich aber, daB gerade Kinder mit ausgesprochener Makrosome (wie
Fall 140 mt emem Geburtsgewicht von 4650 g) ohne groBere Schwierigkeiten am
Leben zu erhalten sind Dazu sind Kuserschmithinder nicht werger gefuhrdet
als die anderen Auch die , postmatunty, die hauptsachhch von amertkamschen
Autoren beschuldigs wurde, schemt Lemen groBen EmnfluB anf die Letaltit zn
haten Ferner sah man die erhohte fotale Letalitat durch die Schwankungen
zwischert Hyper- nnd Hypogiybamte infolge des mutterlichen Diabetes erklart
Die wegen der Hyperglyhanue der Mutter entstandene Hyperplasse der Langer-
hansschen Inseln kann zu hypogls hamischen Schocks tund zum Tod des Fotus
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fuhren Beim Neugeborenen wird die aus dem gleichen Grund entstehende Hypo-
glykamie ala Tod )} Eingehende klinische und experimentell
Tatsachen sprechen aber dagegen. Die Einfihrung des Insulins hat 2. B, de
Letalitat, die heute noch 30—70% betragt, nicht wesentlich beenfluBt Miller
machte die wichtige Beobachtung, da8 das gleiche klinische und pathologische
Bild auch bei Kindern von Muttern anzutreffen 1st, die erst einige Jahre spater
an einem Diabetes erkranken.

Abb 151, Fall 142 A, S, Q, 10 Tago. SH J.Nr 152/53

! i Mutter G ht 3830 8

Mahrosorme berm Kind emer

Die Hypoglykame beim Neugeborenen ist bis zu einem gewissen Grade phjsio-
logisch und Sauglinge von diuabetischen Muttern zeigen oft hypogly kamusche
Werte, die kaum von den normalen Schwankungen der Blutzuckeruerte ab-
weichen (Smith, Norval, Desmond). Aus diesem Grund wird 1mmer mehe
angenommen, daB die Hypoglykamie nicht die Todesursache ist (Randall)
Unsere Blutzuckerbestimmungen bei etlichen Kindern von diabetischen Mauttern
bestatigen diese Befunde der Literatur (Abb 152) Andere Autoren, wie Slssolf]h
nehmen an, daB dic zentrale Anoxie beschuldigt werden muf Intrakramelle
Blutungen, die oft gefunden wurden, konnten die Ursache der zentrn?en Stunmé»":’
sein (Fall139) Sisson fand unter 65 Fallen 5mal eme intrakranielle Blut:mr»
Die fruhzeitige Sauerstoffverabreichung ist deswegen von groBcf- Bcdeutuxic[. )

Immer mehr wendet man aber die Aufmerksamkeit auf dio eigenartigo H“:_
vergroBerung, dic fast stets zu finden ist (Miller). In der Tat "}"'km e t;w"
symptome 1n den Vordergrund des hlmischen Bildes Unseres hrnchf(’]ns sie -
die Herzglykogenose und die wahrscheinlich daraus folge.nde Hypoka l]ﬂmen i
Zentrum der Frage. Wir glauben, daB unscre therapeutischen MaBnahm
erster Lanie das Versagen des Herzens zu bekimpfen haben.
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Das klinische Bild deckt sich weitgehend mit dem anderer Sauglingsaffektionen,
die zu einem ,,grofen Herzen" fuhren. Die Cyanose, die Blasse, die Dyspnoe und
die Tachykardie sind 1mmer mehr oder weniger ausgepragt vorhanden. Ber der
Geburt ist die Makrosomie auffallend Das hohe Gewicht 1st teilweise durch Odeme
bedingt, was die starke Gewichtsabnahme im Verlauf der ersten Lebenstage
erklart Teilweise handelt es sich um eine echte Makrosomue, die wahrscheinlich

Abb 153 Falll4l. F R &, 1 Tag SH J Nr. 41/52.

EKG emner Cﬂrd.lomegx]m glycogemicn bet emem Kindo emer diabetischen Mutter
Frequenz 176/Min. PQ 0,10”,
QRS 0,007 1n I QT 0,22 (normal). P etwas hoch und spitz mn IT (2,8 mm),
§ brest und plump 1 I, ST 1soelektrisch, T positiv in I, flach negativ in 11T
¥, T biphasisch, T positiv Vy: T positty, T positiv
EKG-Diagnose. Rechtstyp, P pulmonalo? Zeichen emner Belastung des rechten
Herzens

als Folge der Dysendokrinie zu betrachten ist Der Blutzucker schwankt sehr
stark. Bei Sauglingen von diabetischen oder praciabetischen Mittern sinkt er
oft rascher auf leicht hypoglykamische Werte und steigt langsnmer an als ber
normalen, Die klinischen Zeichen der leichten Hypoglykamic -*  eering; in der
Regel beschranken sie sich auf einen vermehrten S.lugnl\t

EKG. EKG-Veranderungen konnten wir ' Bei einem
Fall mit einer Lungenatelektase (Fall 141) irei v Zeichen
der Rechtsbel einen fraglich ’ wk
em P pulmonale Bei Fall 142 warim * 3y )
bar (Abb. 153).

Die EKG-Veranderungen erLlaren sich lene «

ischen elektrokardi ischen U, p
normalcn Zustanden im Ve erlaufe der ersten Le pd -
kardschadigungen (ST gesenkt, Inversion der 1 T
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a) Mt 3 Stunden

b) Mit 2 Tagon

©) Mt 11 Tagen

Abb 154 Fall 142 HerzvergroSerung ber dem Kinde emer diabetischen Mutter,
beobachtet im Alter von 3 Stunden, 2 und 11 Tagen.
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8)
Abb. 155 Fall 142 EKG-Veranderungen ber dem Kinde emer diabetischen Mutter am

1,3, 5 und 11. Tog

8)Mit 1Tag: Rech gon. Diffuser My

had:

¥ N
b)Mst 3 Tagen: Rech Diffuser My gt
e) Mit 5Tagen: Ppulmonn]e Mj okandschaden immer noch stark -u«geprﬂgh
d)Mit 11 Tagen: P d Le.chw
e M, ohardechadens, D: hen der. ¢ -mdnachvor-
handen.

Mt I Monat: Eino all des dens 15t z7u beabachten-
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QT.-Zeit) sehr biufig in der Anpa zu beobachten sind {,,Ph logisch

)Igokardtcbatlcn") Bei Iundem ron dxabetbchen Mittern sind solche Verande-
rungen b d und diffus. Sie sind sicher nicht nur anf
eine einzige Ursache zuriickenfiih 1; neben der Anox3mie spielt auch eine pulmo-
nale Komy unid b ders die Herzglykog: eine Rolle. Inwieweit eine
Hypohaliamie den Myokardschaden verursacht, und zwar, wie Bjgrklund

annimmt, mfolge der oft festgestellten Hyperplasie der Nebennieren, ist noch
nicht axc}mrges‘te)lk

Abb. 156, Fall 139 P R. o, 3Tege SH J Nr 24417
Starke Herzs ergroBerung bei dem Kunde emer diabetuschen Mutter

Das rontgenologische Bild zeigt eme deuthche HerzvergroBerung (Abb 156).
Oft 1t eme Lungenstanung za beobachten

Das pathologisch-anatomische Bild zeigt die Glykogenspeicherungen in dem
vergroBerten Herzen (Hurwitz) und, wie schon erwahnt, eine Hyperplaste der
Langerhansschen Inseln (Putter) Dieselbe Hyperplaste wird auch bet dem Foetus
der nur potentiell duabetischen Mitter festgestellt. Eine Korrelation zwischen der
Schiwere des Diabetes und der Hyperplaste der Langerhansschen Inseln konnte
nicht nachgewiesen werden Es besteht ferner eme Vermehrung der extramedul.
laren Erythropoese (Abb 160).

Pathogenese. An Hand der h) 1 des Kohlehyd:
wechsels m Abb 141 honnen wir das Z effen von Gl &
Kohlehydratstoffiechselstorung und Hyperplasie der 'Langerhans schen Inseln auf
eme erworbene endokrine Konstellatron zurfichfithren (die u a eine Gibermabige

1 Ratsi, Herzkrankheten
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Abb 157 Talt143 Z M Q, 3 Stunden, Kap J Nr 912032,
Morbus haemolyticus neonatorum.
) Deuthiche Herz ergrofierung (mut 5 St
EKG wahrschelich diffuser My ohardschaden (Herrgly hogenoun*)
b) Herzverhlemnerung (mit 1 Tag) nach der Austausehtransfusion Im IRG zu -
Iieh schweser Myohardschaden. QT-Zeit verlangert (0,307) aly Zewhen einer
Hjy poesleame,
€) N g der Herzl

schaden gebessert und dio Hy pocaledmin Verdnderungen sind sersehwunden

unden} vor der Austauschtransfusion Im

(et 12 Tagrn) Tm EKG ast dor My okard-
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Glykogenspeicherung in den Parenchymen zur Folge hat) Die Glykogenspeiche-
rung ist nicht auf das Herz beschrankt, sondern betnifft alle Parenchyme So
fanden wir im Fall 14] in allen Organen eine Glykogenspeicherung, am ausgeprag-
testen in der Lunge. Gestutzt auf die Beobachtungen yon Miller konnen wir also
annehmen, daB von Muttern, die wahrend der Schwangerschaft noch keinen
Diabetes aufw eisen, aber spater Diabetik werden, die dere endohrine
Ki Nation, die zur Stoffiwechselstorung fuhrt, auf das Kind vererbt wird. Man
darf annehmen, daB der Hyperplasie der Langerhansschen Inseln eine vermehrte
Insulmprodultion entspricht. Somit ist die HVL-Hemmung auf die Hexokinase
ungenugend. Es hommt zu emem verstarhten Glykogenaufbau, woraus sich
moglicherserse auch die Makrosomie erklaren 1aBt Wie grofl dabei der EmfiuB
des Wachstumshormons des HVL oder der Hyperfunkiion der Nebennieren ist,
bleibt noch abzuklaren (Fulling). Die Hypertrophie der Nebenmeren wurde
wiedechalt ber den Kindern ivon diak b Muttern beschrieben (Miller,
Gray, White, Okkels). Die Annahme emner Hyperfunktion der Neben.
nierenninde st sohr zu erwagen. Es waren so nicht nur die fast regelmaBrg
festgestellten (Jdeme mmt ener Elektrolytenretention (N2 und Cl), sondern
nach Bjorklund auch der Myokardschaden als eixe Folge der Hypokahamie
zu erhlaren.

Uber das andere typisebe Symptom, namlich die Erythroblastose haben
Miller, Johnson und Durlacher emngehende Vergleiche zwischen Kindern
mit Morbus haemolyticus neonatorum und solchen von diabetischen Muttern
gezogen (bei welchen emn groBer Prozentsatz der Falle eme Erythroblastosts
aufweist) Wir fanden ber 3 Fallen einmal 29, $0 und 22 Erythroblasten auf
100 Leukozyten, d h. absolut ausgedruckt, 2400, resp 4000 und 5300 Erythro-
blasten Fulling und Lodenkamper fanden im Blute der Mutter Praciptine,
tie mrt der Erythrozy h und der Erythrobt in h -
schem Zusammenhang stehen honnen Die fur den Morbus haemolyticus neona.
torum charakteristischen Symptome, namlich Anamie und Ikterus, werden hei
Kundern P PR ) -
beden F
mutterhe .
sachlich von Miller systematisch ausgefuhrt wurde, ergal typischo Konstella-
ttonen ausschlieBlich beim Morbus haemolyticus neonatorum

Auch beim Morbus k Tyti wird haufig nach der
Geburt eine deutlicho HerzvergroBerung beobachtet. Im EK G sind Zeichen emner
diffusen Myok had gz v e H groBerung bleibt oft nach
der A htransfusion weiter besteh zewgt aber gelegentlich hernach eino
Verklemerung Neben der Herzglykogenose, die haufig bea der Antopsie gefunden
wird, konnen noch andere Noxen zur HerzyvergroBerung Leun Morbua haemoly.
ticus neonatorum fuhren, wiez B dre Belastung des hlemen Kreislanfes (Cor pul-
monale) und die bestehende Anamie (Abb 167) Gelegentlich wird das Herz nach
der Austauschtransfusion noch groBer, was durch die Hypocaleare infolge der
hohen Menge von verabreichtert Natrium cttricum bedingt sern honnte.

18° Ross
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Abb, 158. Fall 141

VergroBerte und zahleiche Langerhanssche Tnseln beu dem
Kind emer diabetischen Mutter H L..Firbung (33)

Abb. 159 Fall 14)

her Ver-
Gy kogenspercheru schwarze Stellen) i den Muskelfasern ber atar]
ctery jdsoqnﬁ ¢ breit, deutlicho Lings , wemger dcutliche

f
Querstrefung  Bestacho Farbung

Die Diﬂercminldiagnose ist durch die Anammnese, d h .durch dje Feststellung
des Diabetes bet der Mautter erlerchtert Die Makrosomio 1st bes den anderen
Formen von Sauglingskardiomegalien nicht vorhanden Eu{ Morbus haemolytieny
heonatorum st an den wohlbehannten Zeichen der Anumiie, des Ihterus grasss,
der Rhesus-Konstellation sofort zu erkennen, Die Lrythroblastose 1st haum emn

Unterscheidungsmerkmal,
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Abb 160 Tall 141, Vermehrung der Blutbildungsherde in der Leber {450 X }.

Die Prognose 1st bei Kindern von diabetischen Muttern eher ernst (Letalitat
30% bis 70%). Es mag sew, daB die vermehrte Aufmerksamkert auf die Herz-
tatigkeit und eine energischere Bekampfung der Anoxie 1mstande sein wird, die
Prognose zu verbessern, Beim Morbus haemolyticus neonatorsm hat die Aus-
tauscl zu einer lichen Besserung der Prognose gefuhrt,

Die Therapie, Bei den Kindern von diabetischen Muttern soll reichlich Sauer.
stoff hrt und die Hi bekampft werden (Kap, V). Glukose-
inf snd chenfalls zu empfehlen, e3 komm thnen allerdings nicht die groBo
therapeutische Bedeutung zu, dio thnen fruher beigemessen wurde Zu einer
Besserung der Prognose dieser Kinder fubrt die prophylaktische Behandlung der
diabetischen Mutter mut Diethylstalt 1, beg d in der 16 Schwang
schaftswoche (Smith), oder mit Ocstrogen und Progesteron in der zweiten Halfte
der Schwangerschaft (White) Beim Morbus haemolyticus neonatorum ist dia
A ion die Mcthode der Wahl.

Zusammenfassang, Dio Diagnose ciner Glykogenspoicherhrankheit des
Herzens bei Kindern vondisbetischen Miittern kann auf Grund folgender
Befunde gestellt werden-

Anamnestisch Diabetes der Mutter;

Makrosomio,

Cyanose, Dyspnoe und Tachykardie, gelegentlich groBo Leber, Erythroblas.
tose, lerchto Hypoglykamio,

stark vergroBertes Herz,

EKG D:ffuser Myokardschaden

18A Rossi
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Eigene Beobachtyngen
Fall 139. P.R. f, 3 Tage, SH.J.Nr. 244/47. (Abb 156)

Kerme Blutsyerwandtschaft, Mutter leidet sett 7 Jahren an Diabetes, 1st Jetzt 41 Jahre alt
Ene 1 Sect1o cesaren bei bereits totem Kinde 2. Schw haft normal Schi y
1 Monat vor Termin Geburtegewicht 2080 g, Lange 47cm Lebensschwaches Kind, kans
nicht laut schreren Hypotonie der Muskulatur Kene Cyanose Herzaktion 176 Tone mttel
laut, rein Am 2 Tag entsteht emn galoppartiger Rhyth: mit Erxtrasy stolen
Zunchmendo Odeme Am 3. Tag deutliches systolisches Gerauseh Stark beschleunigte Herz.
aktion Rontgenbild VergroBertes Herz m toto. PQ 1,46 Blutzucker unmuttelbar nack
Geburt 160 1wg%, Leukozyten 23600, Erythrozyten 4,9Mill, Mb 1195, Erythroblaster
158/200 Blutzucherserto: A, 1 Tag 160 mgS, 2. Tag 140mg%, 3 Tag 160mg, Pro-
thrombinzeit 177, Plotzlicher Exitus n einem Krampfanfall am 3 Tag Autopse Nr 1054
A( Herz, Vena his-Blutung  Situs inversus ebdominahs partiahs Kemne
Histologische Unteruchung

Diagnose Cardiomegala glycogenica ber emem Kind emer diabetischen Mutter Vena
terminabs-Blutung

Fall 140, S P, o, 1 Tag Ksp J Nr. 4557/51.

Keino Blutsverwandtschaft. Mutter und eine Schwester ms lerden an Diabetes Bea der
Mutter wurde der Diabetes erst 1m 7. entdecht Bl ker vor
Geburt 195mg® Geburt normal. Geburtsgewicht 4650 g Lange 5fcm Eintnttsstatus

Lintrett  Blutzuckerbelastung am ¢ Tag normal. Bh: Kund 4, Mutter 4. Blutgruppe
Mutter 0, Kmd A. Durchleuchtung: Beun Emtritt 1st das Herz hesonders nach‘ heks ver-
groBert. Kind gedeiht schlecht 1n den folgenden Togen Tomperaturanstieg 1m TUrin tmmer
schwach positive Exweiiproben, granulierte und hyalne Zylnder Am 18 Tag m:rka Dy
pepsie mit Pratowkose Blutzucker n diesem Moment 94 mg%. Alkalreserve 20 Vol 0.

Rasche bis auf leichte Odeme und Spur Iwerd, die lang
samer verschwinden Wird in gutemn Allgememzustand entlassen
Diagnose Mal H B und Frythrobl: ber dem Kind emer

diabetischen Mautter.

Y 5 5. ! 60).
Fall 141. F. R o, 1 Tag SH J Nr 41/52 (Abb 153,158,159, 1 !
Keno Blutsyerwandtschaft Mutter seit 15 Jabren Disbetikenn. 31 Jahre x;l:,m\sn[;m
unbekannt Schwangerschaft normal. Geburt 2 Monate syor Termin Geburtegewicht 2260 g

7, Fand 60 g,
Léingo 49.5 e, Lebensfrisch  Blutzucker der Mutter her der Geburt 180 “_‘{3"0' ;\;m” ;mfwﬁ.

und Lebero B
3, Tnyttassyten

. h
4,730l Hb 1407 Erytheoblasten 44/200, Rotikulozyton 90%e 1t asutter . Durc

starl Herz TKO* {Abb 153) Nuch awgen Stunden wird
die Cy anoso starl . .
grol Herz ersch. )
hypertrophisch )
deutlicher Drewschichtung der Rinde (Gewicht jo 5.4 g} Niesen 0 1y Lsv iy 2o oo

Befund Herzfasern breit, deutliche Langs-, weniger deuthiche Querstreifung, hcrlr‘:.l! -EIL::
farbbar, rund bis Mingsoval, Mushelfacern ohne sudanophils Emv‘)du;.u-. llmd;'fcwc o
zellreich und faserarm Starh gefullte Kapillaren Mit der Bestschen Farbung :@en ;“mm
den Muskelfasern fast stets in Kernndhe und teilwewn im Interstitiam Best-amlluutl‘l}w -
Gly kogengranula nechwemen GroBere Glykogrgranula findet man auch i den 1 ,
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Bercich der Septa und in den Gel‘il]wnnden, TuT Wonige dagegen in der Leber und is m den
Nieron, keme in der Milz und den N normal.

Tm Pankreas etwas vermehrte Laogerhanssche Inseln Die EKG-' ‘emndemngen konntnn
anch durch dic Lungenatelektnse erklirt werden

D ber dern Kinde einer diabetischen Mutter, Gty ho.
genoso der L\mgen, mafige dar Lober und Nicren. Subarachnowdalblutung
Fall 142. A. 8. Q, 1 Tag SIL.J Nr, 15253 (Abb 151,152, 154, 155)

Keme Blutsverwandtschaft Mutter lewdet eeit 12 Jahren an schwerom Dmhem, ebenso
1br Vetter, Zu Beginn der Sch gegen Lnde ber
taghch 56 E. Insulin 1 2 Malen Begnnende Retinopathio diabetica, Geburt spontan
Geburtgewcht 3850 g Apnosch, leicht _cyanotisch, mut schr succulenter Haut Herztone
Tom Leber 2; Querfinger unter Die Tt hms ergibt eme doatlicho

ST el @efecsanata

D H ber dem Kinde ewner diabetischen Mutter

Fall 143 Z 3L Q, 3 Stunden. Ksp J.Nr 9429/52 (Abb 157)
Staramt aus emer Rhesus-Famhio st 3 Kindern, wovon emes bereits mit Angmie bet

Kind 0 Rh +, ccDE Indirckter Coombs.Test posttiv 1 128. Anttkorper um mutterlichen
Serum:mn NaCll 8,1n Alb 1 32 Rontgenbild. Grofes Herz EKG  Diffuser Myokardschaden
Aunstouschtransfusion mit 650 cc Rh—, 0 Blut Nach der Transfusion wird das Herz klewer

EKG Zeichen emer Hypocalcamio und emes Nach 12 Tagen normalisert
sich das Bild logisch und (Abb 157)
D. bem Morbus ty
Literatur

Das grofie Hers ber Myohardosen

1 Asnicossorr, A 7 Eimn Fall von mul.
tiplem Rhabdomyom dey Herzens und

Skleroso des Gehuns Bettr path Anat
15-376, 1909

2 vox Avncaring A Zur Frage der Myo-
blastenmyome der Zunge Schwerz Zschr,
Path 7 431,1938

3 Auex, I' M Experimental stadies 1n
diabetes Series 2 Tho mternal pancreatic
function n relation to body mass and
metabolstn, the influence of pregnancy
upon experimental diabotes Amer J
Physiot 54 431, 1921

4, Asperson, P M Glycogen accumulation
disense Med J Australia 1 362,1933

5 Axtoror, W, Boss, E. I, Levisoy, W.
and Tucmstax, L R Cardrac hypertrophy
caused by glycogen storagoe diseaso 1n &
fifteen your old boy _Amer. Heart J. 20
546, 1910

& Atoror, W, Hemtonuww, J and Tuewan,
L R Falargement of heart due to ab.
normal glycogen storage in von Gierke's
disenso Amor. S Med Sc 139 354, 1934

7 Barcmeron, T. M and Mavs, M E.; Con-
zonital glycogento tumors of tho hoart
Arch Path 39 67,1915

8 Dencen, L. et Vatcte, A.: Les rhabdo-
myomes eongémtaux du coeur Ann
anat. path. 7,707, 1930



280

Erhrank

Das,,groBe Herz" bet

9? Biscoorr, G Zum Xluuschen Bid der

25. van CREVELD, S, and vas per Linog, HL M ¢
o

y y (Glyko-
genosc). Zschr. Kinderhh.52:722, 1932,

10 Bronurunp, § I: Children of dubetic
mothers, electrocardiographic studues 1
the newborn Acta paeduatr 42 526, 1053,

11, Buwee, E. M and Hoir, L E., s
Glycogen storage discase, obserations
o pathologic physiology of two cases of
hepatic form of discass J. Pediatr 27
299, 1945.

12. Brunew, J . Zur Pathogeneso der von

heit Beitr path. Anat. 111,445, 1951

13 Brreancur, B Studie del morbo do
Gaerke Pohichn enf, 14 338, 1046,

14 Canringron, G L and Krusanaan, E, B -
So-called 1diopathic hypertrophy . -
fancy Amer J Dis Chld 27 449, 1024,

18 Cnmps, A W, Cnose, R F. and HepEr-
son, P H  Glycogen disease of the beart;
report of two cases oceurring 1n siblings
Pediatrics 10 208, 1952,

16. Cresesr, D H. and Gopwan, G, C.
Glycogen disease resembling mongohism,
cretimsm and amj tonia congenita J, Pe-
datr, 36 11,1950

17. Cons, € F . Symposium on carbohydrate
metabolism, glycogen breakdown and
synthesis 1n snimal twsues Lndocrine
logy 26 283, 1940

18 Conr, G T and Con1,C F Theactnating
effect of glycogen on the enzymatte syn
thesis of glycogen from glucose-1-phos-
phate J Bl Chem 131 397, 1939,

19 Cort, G T, Cors, C F and Scuwor, G
The sole of Glucoso 1 Phosphate 1n the
formation of blood sugar and synthesis of
giycogen i the hver J Biol Chem. 129
629, 1039,

20 Crawsonn, T Glyeogen duease, Quart
J Med 15 283, 1046

21 vax Crovetp, §  Over een byzondere
stoornis 1n de koolhy draatstofisseling i
den inderleeltyd Mochr Aindergeneesh.
75 349, 1928

22 van Carvern, § - Investigations on gly-
cogen discate Arch Dis Childh 9 9,
1934

23 vax CrEverp, 8 ¢ Glyeogen disease Mrdi-
ane 18:1, 1939

24 vax Cnvean, 8 Glycogen disease. Arch
Dis Childh 27.113, 1952

gly cogentca
Arch Dus, Cluldh 14.14, 1939,

26, Desnt, R.: Les polycortes Presse méd
43-801, 1935

27. Dearf, R, Polycortes Dom, Paris, 1947,

28 Deon#, R, Tmeem, S, Mozziconacer,
P., Bangeroy, E et Rawape, J - La scls-
rose tubérense de Bourneville chez lo
nourrisson et lo petit enfant Arch frang
pédeair. 9-342, 1952

20 Drswosn, M M - Observatrons related to
neonatal hypoglycemia J Pedialr 43
253, 1953,

30 pe Duve, € Glucagon, the hypergly-
cacmic glycogenolytic factor of the pan
creas Lancet 2 99, 1953

31.Deus, B W B Congenstal by pertrophy
of heart ? (Cardromegalia g1 cogentea spe
ctmen) Proc Roy Soc Med 25 1330,1935

32 Tancowt, G . La tesaurssmos: nellmfan-
218 Arch. ttal pediatr 9 169, 1942

33, Fancont, G . Die ktiusche Bodoutung des
Rhosusfaktors, Ruck. und Vorschau
Helvet paedialr acta 1 Beiheft Fase 50
1946

34 Fanpen, S Congemtal rhabdomyoma of
the heart Amer J Path 7 103,193

35 Frunmstoy, L E - Cardiomegalin glyco
gemea curcumseripta nter J. Med S

1-415, 1936

36. ;‘?}LLHG. G und Lovenxisem, I Zur
Kiinik, Serologio und Pathogencso der
Ery throblustose bei Neugeborenen d_..;
betwcher Mutter Zschr Kinderhh 7
174, 1053

37 Graweawo, A  bull gheogeaos mio

del evore
eardica {t condetts rabdomiomt
nel quadro della malattia duvon Gerke)
Policlin wnf 12 29,1888
3%

82 497, 1029 . R
36 CGmav, § H and Forwsrrm L € (;‘o:rllu
pensatory by pertrophy and by p;rpu e
of tho rslands of Langrehans 1 the por

zons im hypogly kimischer: Schoch “rens

Frewlaufforsch 2:70,199%
41, Hancrove, M D, Har, W. M- N

Digner, F T., 3ra2 Rhn‘l/dam)mr;;r%
of tho hrart. Amer Heart J. 39918, 13



Luteratur

-

2 Heacury, R 1 Uber den Begnff der Myo-
kardose. Cardtologia £0.53, 1952,

43 Hroarry, R- und Gracer, H : Uber Be-

ziehungen des Glykogengehaltes 1m Myo-

hard zur

281

58. Lavery, C. et Watser, J : Sur un cas
dhnsutfisance cardiaque primitive; les
myocardies Bull. Soc méd hép. Paris £1.
409,1925

Helvet, med. acta 13:356, 1946
{ Hriwig, E. B.: Hypertrophy and hyper-
plasta of 1lands of Langerhans in infants
born of diabetic mothers Arch Int Med
65:221, 1940
5 Henrz, W . Untersuchungen tber den
witalen und postmortalen Kohlchydrat.
stoffwechsel ber Gl kogenose und gestor-
ter Schulddrusentatigkeit Zschr. Hinder-
kA 58 259, 1936
46 Henrz, W. und Jecxers, T
unter dem
Bild des Myxodems, Zschr Kinderhh 5§
247,1936,

47 Hrnrzos, A J - Congenital rhabdomyo-
matoas of the heart Arch, Path 47,191,
1549,

48 Hour, Lo E  Hepatie form of glycogen
divense (von Gierke’s disease) Pediatrics
9 498, 1952

49. Hureenr, P. DieGlykogenspercherkrank.
heit 1m Lichte moderner Kohlehydrat-
forschung Diss med , Zurich, 1950

50 Henwrrz, D. and Inving, ¥ C Diabetes
and pregnancy, Amer J Med. Sc 19§
8%, 1937

81 Josury, E P, Roor, H F, Wure, P,
Manstr, & The Treatment of Dialetes
Mellitus Lea and Febiger, Philadelphia,
195

52

-

&

Qlykogen.

82 Josseravn, E et Gattavarory, L« De
Tasystolio progrossive des Jeunos sujets
par myocardito subaigus primitive Arch
gén méd 188 513, 684, 1001

53 Kjonem, L A Congenital glycogenic
tumors of tho heatt Arch Path 49 55,
1950

K . P Uber Gly

Betr path Anat 91 1, 1933

55 Kowronen, G M Dlood eugar levels 1
babies bomn of diabotic mothers drch
Dis Chuldh 29 28,1954

58 Lanate, J S Congenital rhabdomyoma.
of the heart, report of case .imer J
Path 15 137, 1939

57 Lancewiscr, W H snd Bioten, J A
Disorders of glycogen metabohsm, with
epecial reference to glycogen storage
discaso and galactosernin Pedratrics 9
263, 1952

59 Loescine, A.. Zor Klink der Glykogen-
h (von G
Krankhet) Zschr Kinderhh, 53:533,
1932

60 Losoro, L. A and Merkrr, I. A, an.
Primary cardiac tumors m  mnfancy.
J. Pediatr 43.724,1953
Macrury, M. T The disgnosis of Rh
especially by mi
appearance, 1ts relation to the syndrome
formerly dignosed as erythroblastosis
J. Pedialr 25 533,194
82 Mansens, B 3 Jdwopathesche hyper-
trophie van het bart diffuso rhabdomyo-
matose en gl cogenziekte Mschr. hinder-
geneesh 6,246, 1937,
Martin, J Foand Boste, F J Glyeogen
diseaso, report of two cases with eardio
megaly Amer. J. Roentgenol. 66.922,
1931
64 Mason, H H and Asoepsey, D H.:
Glycogen disease. Amer J Dis Chdd 61
795, 1941
Mavnnac, P . Hépatomégahies de I'enfance
avec troubles de la cromssance ot du mé-
tabohsme des glucides. Paris méd 93
525, 1934
Maver, J. B.. Die Embryopathia dia-
betsca Zschr Kinderhh. 71183, 1952,
Miien, H C . Cardisc hypertrophy and
extramedullary erythropolesis n newbotn
tnfants of predigbetic mothers Amer J
Med Se 209 447,1945
Mizcen, H C . The effect of diabetic and
predhiabetic pregnancies on the fetus and
newborn infant J Pediatr. 29.455, 1946
Muer, H G, Humwirz, D and Keosn,
K. Fetal and neonatal mortality 1 pro-
gnancies complicated by disbetes mells
tus J Amer, Med Ass. 124271, 1948
Muses, H C, Jonncon, R D. and Dus-
racrer, 8. H : A comparison of newborn
mfants with erythroblastosis fotalis with
those born to diabetie mothers Jf, Peduatr.
24 603, 1044,
Mrurer, H. €, and Ross, R, A . Relation
of hypoglycemia to the symptoms ob-
served 1n infants of diabetic mothers.
J Peduatr 16 473, 1940,

@

o
3

=
2

=
R

o
2

o
B

o
8

-
3

i



282

Lrkrank m S 1

Das . grofio Herz" bo k

72, Miurer, H, € and Wiesoy, H M, ¢ Macro-
somr, cardiac hypertrophy, erythro-
blustosis, and hyperplasia of the stands
of Langerhans in infants born to diabette
mothers J. Pediatr, 23-251, 1043

73 Mowmy, R W, and Bancre, R.: Histo-
chemcally demonstrable glycogen tn the
human heart with spocial reference to
glycogen storage discase and diabetes
mellitus Amer, J. Path 27 811, 1951

74 Muscurnerr, R : Untersuchungen uber
dio Aktavitat der Adenosmphosphatasem

1, nls Bewtrag zur P
der sog energotisch dynamuschen Herz-
insuffizienz Cardiologia 22 145, 1953,

75 Miry,J Lesyndromedovon Gierho(Gly-

cogénose) Ann, paediatr. 158:177, 1942

ghng:

87, Dover, J. C.» Hypertrophie 1diopathiquo
du coour. Ann, anal path 10:23, 1933

88, Power, J, C.+ Cerdiomegalia glyeogonica
Thése méd , Amsterdam, 1936,

89 Porren, E L.: Pathology of the Fetus and
the Newborn The Year Book Publshers,
Chicago, 1952, p 343

90, Porren, B, L, Scexir, H P G and
Stayaen, W. A.. Hypertrophy and hypor.
plasia of tho 1lets of Langerhans of the
fetus and of the newborn nfant, AArch.
Path. 31,467, 1941

9L, Pracuaro, B W.: Tumors of the heart,
reviow of the subject and report of ane
hundred and fifty eases Arch Path 51
98, 1951.

92 Perscisan, Wi Uber angeborens Gly

76 Murgoent, B L Over b groot
hart, speciall i verband met de gly-
cogeenziekte  Mschr, hindergencesh 6
233, 1937

77 Nomvar, Mf A, Keswroy, R L J. end
Borxsoy, J Blood sugar yalues i new-
born infants J. Pediatr 31.342, 1949,

78 O'Fuyn~, E and Mackay, H, M M.
Tuberose sclerosis with rhabdom)omata
n the heart Proc, oy Soc Med. 30
1063, 1937

70 Oxxers, H.and Branpstrur,E . Studieson
thyroid gland, pancreas, hypophys1s and
thyroid m children of diabetic mothers
Aeta path microbiol Scand 15:268, 1938

80 Orsen, R E and Coorrm, R J Con-
genstal nodular glycogeme degeneration
of the myocardium Amer J Path 17
125, 1941

81 Owoorr Zurivs, A Contributo alla cono
scenza di rabdomeomi del cuore Arek sc
med 46 97,1923

82 Orsivy, M Glicogenast, nuove contributo
elimico diagnostico, brockimico ed tstolo-
gico Tl Pensiero scientifico, Roma, 1950,

83 Pavus, W+ Zywer Falle von angeborener
iffuser Rhabdomy omatose des Herzens
bet Geschwistern  Mschr  Kinderhh 66
22,1938

84 Peoersen, J  Inabetes and Pregnancy
lood Sugar of Newborn Infants Damsh
Serence Press, Copenhagen, 1952

87 Itastons, L Thesaurtsmons glycogentca

cardio-hepatomegalica  Buarm,  Milano,
1948
86 Power, J € Over hyper-

hog des  Herzens
, Thesaurismoss gl cogenica* (v Gierko)
Deur path Apat 90 222, 1932

93 Raspars, L 3 and Ryvmansos, E H
Delivery and care of the newborn infant
of the dibetic mother J .imer Med
Ass. 107-919, 1938,

94, Rerrcvo, B e Necciorrs, L bulls 1sto
genest del rabdomioma del cuoro Cuore ¢
crreol, 17.605, 1933

95.v0n Reckimscnausss, o Em Herz son
emnem Neugcborenen mit Tumoren Mo
men) Mschr Geburishd 20 1, 1862

96 Risr, H La mjocardite subaigue print-
tive chezIenfunt Those méd , Paris, 1943

07 Roweo, G  Tesaurismost ghcogemen
Ruvista Pediateien Sicihons, Catants, 1952

98 Rasennws, H D, Nu{:s, AS and
Nrunatsrn, E B.D Prmary  myo-
ca’;dml diseaso m mfancy and childhood
Amer, J Drs Chuld S5 28,1953 i

90 Satpun pr Ropmicuez, ML, T sro
Vorrr, A  Tesaurismasts en el miiio
E! Atenco, Buenos Aircs, 1990

100 bt SentAaarsr, P A - Personliche 3it-
tedlung, 1953

101 pr Su’fxn\umsz,P A, Aperses, D 1T,
Masov, IL. H. and Baossn, W, & Gy
cogen storage of tho heart 1. Report °df
fso cases an miblings with chezsucal 3
pathologic atudies Pediatrecs 6.402, \5.,0[

102 bt Savrdcatsr, P A, Avpsnsey, DI
and Moy, M H.: Glycogen Storags
diseaso of the beart, 2 Critical roview ot

the hiterature Pedratrics 6 007, 1830
S S - Infantile Herzhyper-

101

trophin van hot bart Ned twhr. geneeshs
76:304, 1032

trophio Schwers Zschr allg. Path. $i29%

1045



Literatur

104 Scrvisesr, A Kongemtale Herzhyper-
trophie, bedingt durch emo diffusa Rhab
domyombildamg Bertr path Anat 50.
513,1922
Sconpiwen, J+ Infantle Herzhyper-
thophie, Beitreg zur Frage der Gly
Logenspeicherungshrankheit Helvet. pae-
duatr acta 1 363,1948
Srienc, W Die Glykogenose des Siug
lings unter dem Brlde ewer todlich ver
laufenden cercbrospmalen Erhrankung
Zschr Kunderld, 72:306, 1933
H:
Verh

106

107 Sizewep, Gy Logﬂnspexdmmngx

Ges Ve 3

14 150, 1939

Stsox, W, R . Tho neoatal problem 1

infants of disbetic mothers J mer

Medl. Ass 11512040, 1050

Swire, C. A The Phyvology of the New

born Injant Thomas, Springfed, 1,

1931

Sexscre, LB, Buane, E F and Wmie,

Congenital iduwpathuc hy pertrophy

of heart, n case with unusual family

history Amer J Dis Chuld 41 877,1931
7 H Gl n

Organen Zschr phystol Chem 275 122,

1942

Strimss, W Zur Kenntnis der Rhab-

domyome des Herzens und threr B
zur tuberosen

2
?

"
3
g

3

283

113 Stssuan, W. and Sraeser, J , Congenttal
glycogenie tumor of the heart, .imer.
Heart J 40 312, 1950,

114, Utuwrscen, B Uber emen Fall von

diffusem  Rhabdomyom des Herzens,

Virchows Arch path Anat. 258 719,1925

Vircnow, R Congenstale cayerndse My o-

me des Herzens Virchoss Arch. path

Anat 30 468, 1864

Whenstery, M.. Glycogen storage {von

Gurrke’s) dhsease predommantly i olving

heart; report of a case with hictochemical

phosphataso studies Amer J. Med Se

214401, 1047

Weoway, M E and Eceest, D 8 Con

gemtal thabdomyoma of the beart asso-

eiated with arthytrma J. Pediatr 6.818,

1935

Warre, P.: Diabeles tn Cluldhood and

Adolescence Lea and Febiger, Philadel-

phia, 1932

119, Wurre, P Pregnancy compheating da-

betes Amer J. Med 7 609, 1949

Wours, K. Beitrag zur Morphologe nnd

Chemie der GlyLogenspeicherhranhhert

Beitr path Anat 97-289, 1936

Wennwan, Fo: Myocarditis My ohar

doswd - Myocardie Scheverz med W schr.

§0 15,1950

Zwneu, M.

&

o]

3
=3

9

Erfahrungen mit dem
am Zurcher Kind
Ile!uzl paul!(llr arta 1+ Beheft ch

Virchows Arch path Anat 243 22,1923 5 26

B) Myokardosen infolge Stérung des Fettstoffwechsels

Von vielen AA , die sich mut der Frage der Glykogenspeicherkrankheit beschaf-
tigt haben, wurde festgestellt, dal ber Myokard, peben der Glykog oft
auch eme Fettspeicherung vorhegt Die Fettd 1onen der verschied
Organe, mn erster Linte der Leber, des Herzens und der Nieren, infolge mnfektioser
oder toxischer Noxen 15t allgemem bekannt Zwer Formen von starher Fett.
degeneration des My okards, namhch die Fettpolycorien und das Kugel-Stoloff.
Syndrom mit oder ohne ahniiche Beeintrachtigung anderer Organe, sind hier zu
erwahnen Unter dem Kugel-Stoloff-Syndrom versteht man gemaB der Defi.
mtion des Autoren emne essentielle, mehteitrige Degencration des Myckards mit
Herzerwerterung und Hypertrophte Die Ursachen dieser Affektion sind noch nicht
behannt Wir besttzen aber hlimische und besonders biochemische Methoden, die
uns erlauben, in vielen Fallen die Diagnose zu stellen und eventuelle Ruchschlisse
fiir die Therapie zu zichen Die B g der infektros-toxisch b
Fettmyohardosen erubngt sich m diesem Rahmen
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1. Die Fettspeicherkrankheit des Herzens bei Fettpolycerie

1930 beschrieben Debré und Sémelaigne eine besonders Form von Speicher-
krankheit ber einem 8 Monate alten Kinde, die 1n der Pubertat langsam ver-
schwand. Broptisch konnte 1m Kleinkindesalter eine gewaltige Steatose der Leber
festgestellt werden. Besondere pathologische Veranderungen des Herzens wurden
nicht erwahnt Das klintsche Bild deckt sich mit demj der Gly}

1
Giy P -

s \
Abb 161 Fall 144, W K o, ¢ Tage Kep J Nr 1174146

Starke. ber emer jorankheit dee Herzens

het Fettpolyeorie

krankheit, wndem auch Klemwuchs, eme gewaltige Hepatomegalfc und ein 1\.0';110-
hydrathunger bestanden Eine Hypoglykamie und emne Glykosurie wurden wieder-
holt konstatiert, hingegen werden die Acetonurie und die Hypcrc)lc]esfcr;ﬂﬂ:l’::
die ber der Glykogenspeicherkrankheit immer vorhanden sind, mcht ge um cn;
Schon Bjorum hat die Beobachtung mitgeteilt, daB 4 von 11 Gcsf)nnsie:ﬂ 4
verlaufe der ersten Monate unter dem gleicken Bilde einer Steatosis hcpalls B
exitum kamen Das farmlisre Auftroten sowio dio Feststeltung der Be“";t“g‘;:
fruhzeitigen Fettspeicherung in den Organen, ohne dal3 weder bex der Mu bt:l‘ .
der Schwangerschaft noch beim Kinde infektiose oder toxssche Noxen zu beobac l'
ten waren, lassen eine kongertale Storung des Fettstoffw echsels annehmen. A{\};}:
der von Abegg beschriebene Fall einer alimentaren hepatogenen 'Fcltrctcn' lld
bei emem 11 Jahre alten Kinde gehort wohl in diese Gruppe Van (;mw 4
and Debré haben dte ,,polycorie lipidique hépatique” eingehend s.ludw}rl‘« ‘mr-
fanden, daB sie auf Grund der Hypoglykamie und der fehlenden yenktisen )!T)clc-
glykamie beim Adrenalintest, der viel geringeren Hyperlipamie unid Hyperch
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sterinamio und des Fehlens von Aceton im Urm von der Glykogenspeicherkrank-
heit 1m Sinne von Gierke abgegrenzt werden konne, Nach van Creveld fehlt die
Acetonurie auch nach Fettbelastung, Solche Polycorien konnen aber nicht nur m
der Leber, sondern auch rm Herzen beobachtet werden, ja die Herzverfettung kann
sogar, wie wir €9 in einem Fall beobachteten, im Vordergrund stehen und den Tod
verursachen Fall 144 ist em tnmchea Bemplcl emer Fettspeicherhrankheit des
Herzens bei Fettpolycare, Es b Te1 Erkrank der Mutter wah.

rend der Schwangerschaft, sio hatte sich emnzig wahrend der letzten Wochen
schwindelig gefuhlt. Medikamente wurden ihr keine verabreicht, Schon bei der
Geburt hatte der behandelnde Arzt beim Kinde wegen Dyspnoe, leichter Cyanose
und Tachykardie sonje einem deuthichen systolischen Gerausch emen Herzfchler
vermutet. Das Kind war zuerst auffallend wei und dann cyanotisch bis zum
Tode am 4. Lebenstag Wir fanden eine starke HerzyergroSerung mit Hepato-
megalie. Fine Phcsm Inl.ompamuhtaz bestand nicht Das EKG zeigte ene
starke kular g, die allerd im Hinbkek auf den
moribunden Zustand mut Reserve beucrtet werden mull Ohne Zweifel standen
die Herzsymptome 1m Vordergrund des Krankheitsbildes.

Die pathologiscl ischenr Ul b ergaben eine ausgedehnte Ver.
fettun" des Herzens, der Nieren und der Leber (Abb. 162 und 163).

Dic Pathogenese dieser Anomalie 1st aufierst schwieng zu finden Emne Unter-
funktion der Neb de konnte tuell zur der normalen
Glyloneogenese fuhren, 1n deren Folge emne Fettstauung in den Organen auf-
treten konnte Auch das Fehlen des Lipocaic-Faktors im Pankreas konnto zu

etnem solehen Bilde fuhren A dehnte Stoffwech gen sind schwer
ausfuhrbar, da die Kinder fast nur in moribundem Z d i werdert,
Die Differentialdiagnose 1st hauptsachlich gegenuber der Giyl h

krankheit zu ziehen Das Fehlen der Hyperlipamie und der Hypercholestcrmam;a
soule des Acetons im Urin erlaubt dre sichere Abgrenzung der Fettspeicher-

kheit von der Gly} herkrankheit van Creveld-von Gierke Die
starke Hepatomegalie, dor pathologische Adrenalintest (keine Erhohung des Blut-
zuckers) sind zur Differentialdiagnose gegen emne Herzglykogenose anzufuhren

Die Prognose 1st schlecht

Die Therapie hat bis jetzt noch 2u keinem Erfolg gefuhrt Methuomn, Cholin,
Inosithol und Lipocaie.Faktor des Pankreas sind aber zu versuchen

Zusammenfassung, The Diagnose emer Fettspeicherkrankheit des Her.
zens hann auf Grund folgender Befunde gestellt werden
Cyanose, Dyspnoe und Tachyhardie, Hcpatomcg.lhe,
Herz stark vergroBert, gelegentlich systolisch h
EKG Diffuser Myokardschaden,
Blutchemtsmus  Hypoglykamie, keine Hypercholestermamie, Adrenalntest
pathologisch Keme Acetonurie
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Abb 162 Fall 144

-y

- <

L lung 1m T <kop emer 7
Erankheit des Herzens ber Fottpolycorte (4503 )

Abb 163, Fall 144
Starko Fettspercherung tm M3 ohard Sudan-Firhung (450X}
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Eigene Beobachtung
Fall 14, W.K. o, 4 Tage Kap J Nr 1174146 (Abb 161,162, 163)

Y Abort 1m 3 Wahrend der jetzigen Schwanger-
scholt starke Uhelkeit. Regelmafige Kontrollen In den letzten 3 Wochen Schwindelgefilhle
Gebnrt normal Geb welit 3270 g Kind weiB, dann blsulich Temkschwieng-

keten Ea wird ein Herzfehler diagnostiziert Am 3 Tag unregelmifige, dann stoSendo
Atmung Lexchto Cy anose. Sclifecltes Ausschen Beam Spitaleuntrit blas cyanotisel,stoBendo

Atmung Keme Odeme Kraftige, stark fuhlbar,
hebend, mit Schwirren Deutliches s)!tohqthe! Gernulch II Ton md\b akzentuiert, Lungen
befund normal Prot 147 Vi Herz mit .

TQ 1,82, EKG- Ventrikulire Rerzleitungsstorung Rh: Vater +, Mutter + Am gleichen Tag
plotzlicher Exatus Autopsie Nr 1193 Sehr starke Verfettung dea Herzens, der Leber und
der Nieren, GroBes, hugeliges Herz Ausgedehnte Lungenblutungen,

Diagnose Fettpolycone mit Fettspeicherkrankheit des Herzens

2. Die Fettspeicherkrankheit des Herzens beim Kugel-Stolofl-Syndrom

Kugel und Stoloff haben 1933 ber der Uberprufung von 52 Beschretbungen
wliopathuscher Herzhypertrophien der Literatur nur 17 gefunden, die diese Be-
zeichnung zu Recht verdienten 7 eigene Falle it dem histologischen Bilde emer
diffusen, degeneratinen Veranderung und ewner Verfettung der Muskelfasern, mit
reaktiver Fibrose des Interstitiums und maBiger lymphozytarer Reaktion be-
trachteten sio als Krankheit su1 generss, definiert als ,.nteht-eitrige Degeneration
des Myokards mit Herzerweiterung und Hypertrophie Anch Kreutzer an-
erhennt diese Herzaffehtion als Krankheit fur sich, hdem er mit Visillac das
Syndrom ber emem 10 Monate alten Saugling beobachtet hat Es gibt sonst 1n der
Literatur nur wemge und oft unvollstandige Beschretbungen Wn glauben, das
€3 richtiger 1st, dieses Krankheitsbild m den Rahimen der Myokardosen, haupt-
sachlich der Fettmyokardosen emnzurethen

Das klinische Bild deckt sichh mit demjemgen der anderen Herzhypertrophien
Auch hter stellen sich die Symptome der Dyspnoe, Cyanose und Tachykardie e,
und zear meist anfallsweise Temperaturerhobungen fehlen Gelegentlich 1st ein
systolisches Gerausch zu horen

Stets ist ber den rontgenologischen { eme HerzvergroBerung
vorhanden

Das EKG, ber dem emne Low voltage, eme Abflachung des T bis zur Negativitat
und eme Verlangerung des PQ.Intervalls zu beobachten sind, ist meht charak.
tertisch (Abb 164)

Das pathologische Bild. Das Herz 1st immer stark dilatiert und hypertrophisch.
Das Endokard des hinken Vorhofes und Ventrikels wies zum Tell Verdichungen
auf Findet sich nur 1m Bereiche des veranderten Endokards eine Degeneration
des My okards, 5o 13t aber die Erkrankung u E als Fibroclastosis endocardica zu
betrachten

Auf Schmitt zeigt sich emnrot graues Myokard Ber den grauen Stellen handelt es
sich um atrophische oder dez iv veranderte Mushelfit Die Myofibrillen
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bieten das Bild der Verfettung und zeigen alle Stadien des degeneratn en Pro.
' - \

magnae Than
s 200 v Susauiaiin 8o verandert, dali thre Struhtur nicht mebr zu erkennen 1st
Wir Lonnten in unserer Kaswstik nur einen entsprechenden Fall beobachten

a) by
Abb 164 Fall 145 V M. Q, 5 Wochen Ksp J Nr. 3775/50.
Kugel-Stoloff-Synd
:)» i:[:g Verand g Frequenz139Min PQO,127,
v S

QRS 0,04%, QT 0,27 (normalj, P geknotet i If und 1L, ST lsoel:kms(h, T ne
gativ in I, Iund 11T V; P brphastsch, T positi. ¥, und Vs T negatiy I
EKG-Diagnose Schwers diffuse Myokardschadigung (Imersion des T i alle
Ableitungen)

Ligone Beobachtung

3 . s 5, 160)."
Fall 143, V' 3 Q, 5 Wochen Ksp J Iy, 3775150 (Abb. 164, 165,
- 2 atarth und Rlumtis 2 Tago yor

Geburt ":;':; ! 9? urtsgemicht 3500 g. )\I‘: i‘r:‘:il‘:zn;;u:lcmmms stoflendo Atmung,
Erbrechen, leichte Benommenheit Beun Emtntt lechte Cyanose, .:arr]l.a]btzyee:zn;;up pfr’\'
achleunigte Herzaktion Tone leise, hewn Gerdusch. Leber 3 Queﬁ;':?"‘ . Granata. THG
bogen Leubozyten 18700, Neutrophile 189, Grobe, sber micl " ‘““‘;“ ¢ Frstae, 4 ovmehite
(Abb. 184) Rintgenbild- Deuthe vergrofertes Herz mit Abrun ang: der Fpitas, o o
Lungenzewchnung PQ 1,91 Autopsie Nr 1624 Herz vergridert (41g, n Durchimesier. Auf
Erwetterung aller Herzhohlen. Myokerd rechts 1-~1,5 mm, Iinks ammlbhch messer, Auf
Schnits emzclno ganz feuno dunkelroto Turhte sovin ewiclne ctuar gelbl Hustologiacher
Herdchen von maximal Stechnadelhopfgrae Endokand und Klappen o, B
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Abb 185 Fall 145
Kugel Stoloff Syndrom H E. 53 X Schmale, lercht

mit zahlreichen feinsten Tm besonders an der Sptze, viele Fibro-
blasten Keine Leukozyten

Abb 168 Fall 145 Das gleiche Praparat hel einer VergroBerung von 450 x IL. E,

19 Rosxi, Herzkrankheiten
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Erhrankungen im Saughngsal

Befund Im Linhen Ventrikel, Hinterwand, Septum und im sechten Ventrihel 1m Prinzip das

gleiche Baa, an der Spitze. Schmale} ., twas geschwoflen,
Kerne teils oval, tetls stabchenformyy g Feinste Fetttrs m
groBer Zahl in den Muskelf: Interstitum ! breit, locker gebaut, ohne entzund.

liche Infiltrationen, An der Spitze kann man mim Interstitium mehrere Zellen mit ovalen

Kemen (Fibrobl )

i Keine Leukozyten sichtbar.

1-Stoloff-

Kug 3y ndrom

Dyagnose. Myokardose mt b

Literatur:

Die Fettspeccherhranhheit des Herzens bev Feltpolycorie
Die Feltspewcherhrankhett des Herzens beun Kugel-Stolof]-Syndrom

1. ApEeg, W, B Fall 1 on hochgradiger ali-
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€) Myokardasen Infolge Storung des Eimeibstoffwechsels

(Myokardose mut Djysproteinamie, vor allem Hypoprotemanne Wul

rmann}.

Diese Form wollen wir nur hurz an Hand cines Falles erwahnen, der in geheiltem

Zustand entlassen werden konnte und der wahrscheinlich unter ¢

diese Dragnose

emnzureihen ist Wuhrmann hat ein Myohardose-Syndrom beschrieben, dessen
T

hlieBlich tive Veran-

Merkmale em groBes Herz und h

derungen der Myokardfasern smd. Klmisch treten cine Tack 1
rhythmus und die Neigung zu tiefen Blutdrackw erten und Odenmen i

a :
aykardie mit Galopp-
n Erscheinung
ergeben ein relativ 1elgestaltiges

Die elehtrohardiographischen U } :
Bild im Sinne der Myokardschadigung. Dieses Syndrom hann rc\'ersxbo! [
sich zu cinem Schwielenherz weiterentwickeln, Ob ein Schw jelenherz rein

ein oder
degene-
len 1st, ist oft schwienig,

ratiy oder sekurdlar aus Hichen Pr
sogar unmdghch zu entscherden. Nach W

whrmann besteht primar eine Dys-
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protemamie, die auf eine Storung der Leberfunktion zuruckgeht. Die Veranderung
der Blutproteine driickt sich in der Abnahme des Gesamterw ciBgehaltes aus, mit
emer Verminderung der Albumine und der Zunahme einer oder meh Globuli
Unterfraktionen. Die sehundare Storung wird in einer erhohten Kapillarendurch-
lassipheit gesehen, dic zur ,,Proteinurie ins Gewebe' fuhrt (Abb. 167).

Abb 167 Fall 148, K M ¢, 1y, Jahre Kap J Nr 1820750
Myokardose mit Dysproteinamin Leichte Odeme 1m Gesicht. Elehtrophorettsche
Untersuchungen wahrend des akuten Zustandes und nach Abheilung

El F he U h des Serums bei Fall 146

s b 491950
) (akutes Stadsum) (abgeherlterZustand)

rormal

A Albumin 63,20, 67,7%

a Globulin 9,19, 8.1%

8-Globubin 20,19, 11,0%

v-Globulin 15,6%, 12,29, 13179
Gesamt ErnelB 6,1 g% 6.:28%

Deutliche Albuminyerminderung auf Kouten der Zunshme besonders der B , weniger der
¥-Globuline Dyaprotemnmie

190
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£9,1,82

Abb, 168. Tall 146
Starke Vergroflerung des Herzens bet emner M okardose mit Dysprotemimie

Eigene Beobachtung

Fall 146. K M Q, 1%, Jahre Iisp J.Nr. 1820/50 {Abb 167 und-168)

5/3Kind Vater wegen h rom 2 Matter wahrend der
Schwangerschaft viel egbrochen Geburt normal. Geburtsgewicht 3350 g Kind ganz gesund
bis 1 Monat vor Cinwetsung Dann Mudigkeit, ke Freber, Lemne Cyanose, Anorevie 14 Tage
spater zunchmende Apathie, Blasso und Erbrechen, 1 Woche vor Emwernung leichto Oy anose,
leicht stofiende Atmung Leuhozyten 13400 Liquor normal. Im Thorax-Rontgenbild ver-
groBertes Herz Fingewicsen zur Abhldrung Pat meht telnahmslos aus, schreit bet Be
rubirung, hann niclit mehr sitzen und stehen Starke Hypotonio, Kurze, eher stoSenda Atmung

lamid verabreicht Leuhozyten
fin auf Diphtheno

e and Panlibarg

diffuse Myokardschidigung Es wird dreunal 1 Tropfen Digs
12500, heine Links: erschiebung, ketno toxischen Verinderungen. Abstric

und ¢ & en G zu hdren tlend 15t dio Dysy o e
der elehtrophoretischen Untersuchung cine deutlicho Albuminyermunderung und emo Zu
nahme beronders der -, wemges der y-Globuline zeigt. Dicser Befund hat wich bei der Kon
trolle, die 41, Monate spiter wurde, d Das Kind wurde
5 Monate nach der Einwewsung in geheiltemn Zustanda entlassen.

Diagnose Myohardose mit Dysprotemamie (Myoharditia mit Leberstauung ).
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Literatur.

Myohardosen infolge Storung des Exs eifstoffwechsels
1 Niccet, 5.: Bluterweibveranderungen ber £ Wesnaaaws, F. und Wisoeaty, € « Die

Herzmuskelinsuffizienz, Dist med Zunich, Blutewweifhirper des Menschen Unter-
1930. mchun"ymelho:len und deren hlirnisch-

2 Wonnsany, F.: Die akute Myohard, Schwabe, Basel,
Karger, Basel und New York, 1939 1941.

3. Womnseasy, F.. Myocarditis - My okar-
dose - Myocardio Sches cvz, med. Wachr.50:
15,1950

D) Myokardosen infolge Stérung der Elektrolyte

Der Elektrolytstoffuechsel ist im Sauglngsalter besonders labil Behannthch
kénnen Elehtrolstveranderungen den Kontraktionsvorgang der Myofibnllen be-
einflussen, Storungen des Energlestnﬂ"rechseh m \[vokard werden \-on Hegghn
als energetisch-dy b b lektrok
ist sie charakterisiert durch eine Veranderung der QT-Dauer (Verhiirzung oder
meist Verlangerung) und infolgedessen einen zu frith emsetzenden II Herzton als
Ausdruck emnes vorzeitigen Abbruches der hamodynamisch wirksamen Systole.
Eine energetisch-dynamische Herzmsuffizienz wurde u. a ber Hypocaleamie und
Hypokaliamie beobachtet. Nach neueren Untersuchungen bestehen direkte Be.

hung zwschen A 1 iphosphatase {(APT-ase) und dem Vorkommen der

isch-dy H Kalum, Natrium, Calejum und Magne-
slum- Chlnrul fordern die Aktivitat der APT-ase Bestehen erhohte Werte, resul-
tiert emne Verkiirzung der QT-Zacke IThre Vermunderung bedingt dagegen cine Ver-
langerung der QT-Zeit 1m EKG Einjge dieser Elehtrolytstorungen fihren zu
ewer HerzvergroBerung Die Natrum. und Chlorretention, die 2. B ber Hyper-
funktion der Nebennuerenrinde oder ber emner Cortison- oder ACTH-Uberdosierung
entsteht, Lann infolge der Was<erretention zu emner Herzs ergroBerung fuhren und
schlieBlich 1 einem Herzi ersagen enden Elektrokardiographisch ist emne Wasser.
retention durch eme Low \oltage und eme Inversion der T-Zacke gehennzeichnet

Nafri und Chl 1 als solche fuhren wahrschemlich zu
keinen faBbaren EKG-Veranderungen Immerhin konnen wir annehmen, daB
ber einer Hyperelektrolytamte der hohe Natriumuert zu ejner Vi erdrangung des
Kahums aus den Zellen fuhrt und nfolgedessen hypokalianusche Zelchen m
EKG auftrcten honnen (Abb 170) Emnec Grochemnderung des Herzens 1st

ber Kali hselstérungen nicht zu erk vesh en aber typische
Jektrokard. ische Ve 3] als Ansdruck der funktionellen Storungen
oder eher der Myokard: d g (My dose) (Abb 169) Keye berichtet uber

eine Myocarditis mterstitralis und Nephntis ialis bei emner Si

mit Hypokaliamie In der Literatur sind bei hrankhenten mt Hypokahamse und
experimentell 1m Tiers ersuch Zeichen von sch ven Verinderungen
der Myohardfasern, zum Teil mut Infiltrationen, beschrieben worden (Follis,
Goodof, Rodriguez) Ber Hyperkaliamte werden zunachst die T-Wellen hoher,
spiter verschwindet die P-Zacke, der QES-Komplex wird bret, ST gesenht, und
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im terminalen Stadium entsteht eme ventrikulare Fibrilation, Bei Hypokaliamie
wird zunachst die T-Welle breit und flach, die QT-Zeit verlangert sich und ber

sproct Hypokali treten Storungen der AV.Zeit, Inversion der
T-Welle und cine U-Welle auf. Auch bei Pylorusstenosen werden ahnhehe typrsche

T

=

Abb 169 S U. o\ 27, Jabre Ksp.J Nr 2652/54. .
E bey schwerer Hypokal (17,7 mgy, 15,6 me,
13,7 mg%) infolge eineg Subileus t Id

Auftreten des II Tones infolge Abflachung des T und Verldngerung der QT-Zeit (hspo
kahidmische Zeschen)

EXG-Veranderungen beobachtet, die auf die Hypol.ahanue zuruckgeff‘l’" werden
Anderseits wurde 1m Tierscrsuch beobachtet, do8 Ratten, die ymt einer knh?m)<
armen Diat ernahrt wurden, eme Herzglykogenose aufweisen Es kﬂfln mog'.cll
sein, daB die Herzveranderungen ber der Hypokaliamie dusmit 21 ﬂmsi;m:d li!rl]n( 3
Neuer¢ Untersuchungen von Surawicz und Lepeschkin zclgﬂé “]\9 (f:‘
daB die typischen Zeichen der reinen Hypokaliamie nur durch die erﬂ ‘;"H o
ST und durch die Abflachung bis Inversion des T sow e durch das Auttref 317 .
U-Welle 1n den linken Brustwandableitungen charaktersicrt smtl' e Q t‘s‘xcrlh
sowie die QT-Zeit haben die gleiche Dauer wie beim Normtalen humbmller e
die Hypokahamie mit der Hypocalcamie, so werden ST und QT verlangert,
wahrend das Q-U normal erscheint.

Ber Calciumstoffwechselstérungen, z.B. bei der Hypocaleamie, wi¢ slfc Il;::
der Spasmophilie zn beobachten ist, trtt hanfig cine Hernergmﬂemn{.f t:‘“‘;"hr'
pathogenetischen Momente, die zu dieser Grofenveranderung f“)‘"'": ;‘m Aacern
schemlich verschicdene. Wir glauben, daf due Veranderung der Myobarifitry
mfolge der metabolischen Storung die Hauptrolle spielt ?‘rxtt (.-m Iill')'"%““v‘)m_" .
auf, honnte cin mechanisches Moment mitbeteiligt sein, Mit anderen Worten:
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Es kann die HerzvergroBerung die Folge einer , Myokardose* und eines Cor pul-
monale sein, DaB dhnhche degenerative Veranderungen der Myokardfasern bei
der Spasmophihie wie bei der Bert-Beri-Erkrankung zu finden sind, wurde schon
1923 von Reyher festgestellt

KaLlum—
erniedrigt normat erhoht

maq 25 II- 5 75 1'0 12‘,5 maq
1 1

PRT U PR T

USRI PR SV W . WpVV .

PR P RT
p—
T T
maq 25 10 magq
erniedrigt normal erhoht

CALCIUMN

Abb, 170. EKG-Veranderung ber Kalium. und Calcrum Stoffwechselstsrungen.

on- 15 7. e —— Ahb Lila Deutliche EKG-Zeichen emer Hypocalcamie bet
und Rachitss (L L., 4 Monate, Ksp J.
% b a;omn mut HerzsergroBerung
S Frequeme 130 P Q0,03 QRS 0,05, QT 0,33 (serlingert)
er

(Hegghin). b der QT-Zeit.
Calerum 5,2 mg®, (normal 9--11,5 mgS,),
Phosphor 6,7 mg® (normal 4—6mg®.), Phosphatase
T 132 E (normal 4—10 E }, Kalum 17,6 mg®;, (nor-

mal 16—19 mg®), Natnum 340 mg®, (normal 315335
- - mg®a), 5,78 g% (normal 5,2—7,0 g9,)
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1m terminalen Stadium entsteht eine ventrikulare Fibrillation. Bei Hypokaliamie
wird zunachst die T-Welle breit und flach, die QT-Zeit verlangert sich und bei
ausgesprochenen Hypokaliamien treten Storungen der AV-Zeit, Inversion der
T-Welle und eine U-Welle auf Auch bei Pylorusstenosen werden ahnliche typische

[ R S T ST

7r—t y:As 7
:
W—N‘ f AV
T
i v
I
L
L
T :
i
WF—:F:;#IFZW i
T 1 LS S )
t s
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Abb. 169 S U o1, 27, Jabre. Kap J Nr 2652(54,

E L h bey, schwerer Hy (17,7 mg%, 15,6 me%.
13,7 mg9%) infolge emmes rezid den Subileus i
Auftreten des II. Tones nfolge Abflachung dos T und Verlngerung der QT-Zeit (hv
kalismische Zeichen)

8!
po

EKG-Veranderungen beobachtet, die auf die Hypokalismie zuruckgefuhrt werden
Anderserts wurde ym Tierversuch beobachtet, daB Ratten, die mit emer l‘nlullm]
armen Diat ernahrt wurden, eine Herzglykogenose aufwersen. Es kann mogl lcll
sein, daB die Herzveranderungen bei der Hypokaliamie damt zu erklaren sine

Neuere Untersuchungen von Surawicz und Lepeschkin zeigen “"e“lmfi
daB die typischen Zeichen der reinen Hypokahamie nur durch die Senkung (lér
ST und durch die Abflachung bis Inversion des T sowse durch das Au'f!re!cnyl o
U-Welle in den linken Brustwandableitungen charaktensiert sm(l.y Dle. QU "i‘]
sowie die QT-Zeit haben die glerche Daver wie berm Normalen, Kombiniert st t1
die Hypokahamie mit der Hypocalcamic, so werden ST und QT verlangert,
wihrend das Q-U normal erscheint.

Bei Caleiumstoffweehselstirungen, z B. ber der Hypocaleamie, wie mre II;:(I
der Spasmophilie zu beobachten 1st, tritt haufig eme Herz\'ergroﬂerung'; |:]u .ahr‘
pathogenetischen Momente, die zu dieser GroBenveranderung fuhren, ;\mrd;‘ o
scheinlich verschiedene Wir glanben, daB die Veranderung fl'—‘f Myoha l«t:idor
infolge der metabolischen Storung die Hauptrolle spielt Tritt ein L-\r,)'ﬂgc;'v ren
auf, konnte ein hanisches Moment beteiigt sein  Mit anderen Worten.
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im terminalen Stadium entsteht eine ventrikulare Fibnilation. Bei Hypokahamue
wird zunachst die T-Welle breit und flach, die QT-Zeit verlangert sich und bei
ausgesprochenen Hypokaliamien treten Storungen der AV.Zeit, Inversion der
T-Welle und cine U-Welle auf. Auch bei Pylorusstenosen werden ahnhiche typische

i
RLT

7 v +
1ar +
e 3 .n T 3l
s e m—— e tampa——
v et
: )
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T e
Abb 169 S U o, 2, Jahre. hsp J Nr 2652754,
E tisch. bey schwerer Hy pohabamie (17,7 mg2o; 15,6 mg®.
13,7 mg%) 1nfolge ewnes Subieus d

Aultreten des II Tones mfolge Abflachung des T und Verlingerung der QT-Zeit (hypo-
kalidmische Zeichen)

EKG-Veranderungen beobachtet, die auf die Hypokaliamie zmﬂck'gcl?hrt werden
Anderseits wurde 1m Trerversuch beobachtet, daB Ratten, die mit einer “nl"]‘,n;'
armen Diat ernahrt wurden, eme Herzglykogenose aufwcisen. Es hann muyﬁ“‘l'
sein, dafl die Herzveranderungen ber der Hypohaliamie danut i crma.rml:.;m( 3
Neuere Untersuchungen von Surawiez und Lepeschkin zeigen allerd mdgs,
daf die typischen Zeichen der reinen Hypokabamio nur durch die Senkung dl:i
ST und durch dre Abflachung s Inversion des T sowie durch das Auﬂrek‘ny i‘:
U-Welle i den Iinken Brustwandableitungen charakterssicrt sind.' Die Q-U- ‘°‘)
sowte die QT-Zeit haben die glerche Dauer wie berm Normalen. Kombinert sl:‘tl
die Hypokaliamie mit der Hypocalcamie, s0 werden ST und QT verlangert,
wahrend das Q-U normal erscheint.

Bei Calciumstoffuechselsisrungen, z B. bei der Hypocalcamie, wie mrc ]l):x
der Spasmophilie zu beobachten 1st, tnitt haufig eine Herzy ergroBerung lt]u\;n)u’-
pathogenctischen Momente, die zu dieser GroBenveranderung fubren, st e
schemlich verschiedene. Wir glauben, daB die Veranderung der )l)ok}n] fuer
infolge der metabohischen Storung die Hauptrollo spielt, Tritt ein I.1ryng(;|"~ o
auf, konnte e mechanisches Moment nutbeteihgt semn. Mit anderen Worten-
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Ergene Boobachtung

Fall 47, H G. &, 8

Monate, Ksp J.Nr. 873512 (Abb 171b).

Schwangerschaft und Geburt normal, Geburtsgewicht 3000 g Gut gediehen bis zum Ein-

Plotzlicher

des Herzens, haup

Stmdor Deutliche Spasmophilie-
k postiv, Efektnsche
h angegnifener aus Um
g%) DEG zur glechen

, QRS 0,06, QT 042"

-oonbild. Am gleichen Tog

hl dos mhten Vnrhofcs. PQ2,60. Auf YiDe. und

Calowm Therapre langsame bua zur N

Diagnose. Spasmophie Hypocalcimie

aller Befunde.,
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Myohardosen infolge Storung der Elchirolyte

L Fouuts, R, I, yr , Onest Kenes, E and
McCotay, E. V.: The production of
cardac and ronal lestous 1n rats by 8 diet
extromely deficiont in potassium. Amer
J Path 18.29,1942.

2. Guowor, 1 I and MacBryor, C. M. Heart
falure 1 Addmon's diseases with myo
cardial changes of potassm deficiency
J Chn Lndocr, 4 30, 1984

3 Hanus, I . Elektrokardiographische, har
doph une
Untersuchungen bei Pylorospasmus, die
Bedentung der Serum-Llehtroly to fur die
EKG-Versnderungen ber Ty toro-pasmus
Arch. Kinderkh 144 125,1932

4 Hecoury, R, Die Iilindh der energetisch-
dynamuschen IHerzinsuffizens Karger,
Bascl und New York, 1947

§ Koy, J D. Death tn potsssiwtn defi-
wency, report of a case includmg mor
phologic findings Curculation 5 768, 1952,

8.Kiie, L H and Knor C Q Sunulation
of cardiue diseose by adrenceortical fa
lure wn wfants N Lngland J Med 243

681, 1930
T Meamit, A, 3 The of the

8. Lanrusi, A. E, dugar, 8 J N. and
Vazekas, § F A relstionship between
olectracardiographic changes and hypo-
kaletma 1n tsulin-ndaced hypogly cemia,
Amer, Heart J 431815, 1952,

9 Resnen, P . Zum Spasmophilieproblem.
Rlin Wachr 2.163,1923,

10 Revvorps, T B, Manmiy, H T and
Howasn, B, E . Serum eloctrolytos and
the electrocerdzogram Amer Heartd 42
631, 1951

IL Ruoatercz, ¢ E, Wours, A, L. and
Benostrow, V. W Hypohaleie myo-
carditis, report of two cases Amer J.
Clin Path 20 1050, 1930,

12 Scmsr, I Das Spasmophibieherz. Acta
paediatr 3.57, 1924

13 Scawamz, W B, Leving, H. D and

ervas, A 8 The electracardiogram i
potassium depletion dmer J. Med 16+
305, 1954

14 Stmawicz, B, and Leerscruan, E - The
efootrocardiographic pattern of hypo-
potassemia with and withous hy pocal-
comia Crreudation 8,801, 1953

18 Taratt, R - Relation of abnormahty in

electrocardiogratn 1 electrolyte distur
bances. Amer. Heart J 43 634, 1052,

of serum 0 elec.
trocardiographie disturbances. Amer, J.
Ved. 5 828, 1948,



298

3. Die idiopathische hyperplastische und
hypertrophische Kardiomegalie

Nachdem Simmonds 1899 und Oberdorfer 1906 erstmals auf das Vor-
kommen ewner sog 1diopathischen VergroBerung des Herzens hingewiesen hatten,
wurde das Krankheitsbild ziemlich haufig beschrieben. Dis spateren pathologisch-

tomischen und 1} I hen Studien aber lieBen, wie crwahnt, nur noch eme
kleine Zahl von Fallen bestehen, die dem Begriff wirklich zu entsprechen schienen.
Es kann sein, dall die Bezeichnung idiopathische Herzhypertrophie sich mt der
Zeit uberhaupt erubrigt. Defimtionsgemal sind darunter Krankheitsbilder zu
verstehen, die eine reine, atiologisch ungeklarte Hyperplasie oder Hypertrophio
der Myokardfasern aufweisen. Nach Stoloff 1928 sind die Falle, bes denen
em Statug thymo-lymphaticus und ein groBes Herz frei von lymphoz) taren
Infiltraten gefunden wurde, als idiopathische Herzhypertrophie zu bezeichnen
Sterner und Bogin beschreiben cmen entsprechenden Fall und herd
m ihrer Entellung emne gesonderte Gruppe, die durch ein grofies Herz ohne
Infiltrationen bet cinem Status thymo-lympbaticus charaktensiert st Die
Kombination der HerzvergroBerung mut einem Status thymo-lymphaticus
wird von den Autoren als zufullige Komzidenz bewertet, dio dadurch bedingt
sei, daB die normale Involution des Thymus mfolge des rasch cintretenden
Todes nicht stattfinden honne Es blerbt unklar, ob das von Sprague beobach
tete Kind, dessen Schwester ein Vitium cordis congenitum aufwies, auch als eme
hypertrophische Kardi 1 hen ist. Wir k nach der Analyse des
histologischen Bildes eher eino Glyk icherkrankheit des Herzens h
Kugol und Stoloff fanden ber der Beurterlung von 42 unter dem Namen 1dio-
pathsche Herzhypertrophie publizierten Fallen nur 17 Krankheitsbiider, die dicse
Bezeichnung verdienten Casalis unterstutzte 1936 in semner Monographie, ebenso
Abbott in ihrer bekannten Statistik, das Vorkommen der idsopathischen Herz-
hypertrophie MacMahon fand ber einem 6 Monate alten Saughng mit v l‘l:grUJ{l‘f'
tem Herzen eine echte Hyperplasio der Myckardfasern Er Dbeobachtete eine Ver-
mehrung der mitotischen Zellen und eino erhohto Kernzahl im Myohard, ohino dal
degencrative oder entzundliche Veranderungen nachwcisbar waren Dammm
und Moore dagegen fanden bei einer HerzvergroBerung nicht cino echte Hyper-
plasie, sondern cino Hyperthrophie der Myokardfasern Race und Black-
Schaffer bewiesen mut histologischen Befunden, daB eme Hcrz\'urgrf’m‘mng m
Sauglingsalter sowoh! auf eine Hypertroplie wie auf eme Hyperplasie ‘}fs 3_[) o

- - s e e - N .-
plastica cher als Folge emer Entwicklungsstorung. Verschiedeno Deobachtungen
lassen Glanzmann die Moglichkeit erwagen, dafi eino hindlicho ch)n)’pcnru;))l{u
durch die essentielle Hypertension der Mutter infolge Ubertragung der blutdruck-
steigernden Stoffe bewirht scin honnte. Unhlar bleibt bei dieser Uberlegung, warum
die Herzhypertrophien das ganze Herz, msbesondere den linken Teil betreffen,
wahrend 1n Foetalleben zufolge der starkeren Belastung des rechten Herzens cher
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eine Rechtshypertrophie zu erwarten ware, Wir sind ung der spekulativen Denk.
weise bewult, wenn wir in Analogie mut der Herzy ergroferung durch Glykogen-

g in den Myofibrillen erwagen, ob bei der Hypertrophie aus un-
geklarter Atiologee nicht eme Eimnlagerung von noch unerkannten Stoffen vor-
hegen konnte.

Die Prognose ist in der Regel emnst. Michaud und Howland haben je emen
Fall beschrieben, der das Alter von 4 Jahren erreichte.

Das Klinische und logische Bild ist uncharaktenstisch, Dyspnoe, Cya-
nose und Tachykardie konnen oft plotziich mut dem Beginn des ternunslen
Stadmms anftreten

Das EKG st normal oder zeigt die verschiedenen Grade des diffusen Myo-
Lkardschadens.
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.1, Die Fibroelastosis endocardica

Synonyme. Indocardit panetalis )!

Foctale Endokarditis,
Diffuse Endokanlfibrose,
Endocardual fibroelastosis,
Endohardds splasie,
Endocardial sclerosis,
Endomy ocardial fibrosis.

Die Fibroelastoss endocardica {F ) 1ot durch eme deutliche, vorwiegend im
linken Ventrikel lokalisierte Verdick des Panetalendokards charak jert.
Die benachbarten Klappen snd oft mutbetroffen und fast immer besteht emns
Hypertrophie des darunterhegenden Msohards Haufig stnd Herznnfbildungen
oder andere Kardiopathien hombiruert.

Der F e kommt infolge ihrer Haufighest in der immer mehr zusammenschmel-
zenden Gruppe der sogenannten 1diopathischen Herzbypertrophien eme besondere
Stellung zu, Die Kenntnis deser Erkranhung ist nicht neu, schon frubere AA
haben nach der ersten Beschreibung von Lanciar 1740 und von Kreysig 1815
veremnzelte Beobachtungen mitgetailt Im Verlaufe der letaten Jahre hauften sich
aber die Mitteilungen uber die F e, 50 daB Dordick 1951 39 und emn Jahr spater
Clément schon 75 Falle sammeln konnte. Lambert hat 1953 1n der Literatur
79 Falle und 15 eigene, Dennis im glechen Jahr 149 Falle finden konnen. Wir
beobachteten 12mal eine typische F ¢ Die 77 von Stoeber zusammengesteliten
Falle sind u. E. teilwesse als sekundare Formen Vel chronischen Myokarditiden
zu betrachten.

Xtiologie und Pathog Kreysig b hnete das Krankheitsbild als
Jfoctale Endokarditis” Dieser Name wurde weiterhm angewandt (Roki-
tansky, Vierordt), bis die ustologtsche Untersuchung die entzundliche Genese
der Affektion m Frage stellte Mit der Feststellung der F e bei Neugeborenen
wurden sntrauterine Krankhetsprozesse erwogen und Zusammenhange mt grip-
palen Infekten, Angmen oder Bronehitiden, mit Rbeumatismus oder Lues der
Mutter gesucht (Fischer, Niemyska, Nasso, Puschel) Entsprechende Endo-
kardversnderungen wurden auch ber Neugeborenen nachgewiesen, deren Mutter in
den letzten Sci gerschaft ten eme Th b durch ht hatten
{(Becker, Abraham) Die Hypotheso der pranatalen entzundlichen Genese der
Panetalfibrose wurde von Farber und Hubbard nut histologischen Unter-
suchungen belegt 1m neueren Schnfttum finden wir allerdimgs nur mebr selten
Anhanger dieser Theorie (Donat, Schoenlebe). Haase und Weber nehmen
ebenfalls an, daB ber emer konst llen Reaktionsbereitschaft intra. oder
extrauterin emwirhendo Noxen zu emer serosen Entzindung und sekundar zu
schwieligen Veranderungen des Endokards fuhren honnen. Nach diesen AA.
spricht das morphologische Bild fur enen entzundhchen ProzeB Das familare
Yorkommen, das Ullrsch durch seme Beobachtung ber Zwillingen belegte und
mt emem konstitutionellen Faktor erklarte, it ke Gegenargument.
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Andere AA. lehnen cino entzundliche Genese der F. e. zugunsten der Annahmo
emer M1Bbildung ab. Pototschnig hob schon 1918 hervor, daB ,,bei den Fallen
von Stenose bzw Atresie der Aorta mit kombinierter diffuser Endokardver-
dickung, welche irrtumlicherweise auf emc foetale Endokarditrs zuruckgefuhrt
wurden, eine Bildungsanomalie vorliege”. Gross und andere AA (Dissmana,
Ariel, Levine, Loh) unterstutzen dhese Ansicht mit dem Hinweis auf das v ollige
Fellen entzundlicher Zeichen im veranderten Endokard Wemnberg und
Himelfarb ersetzen deshalb die alte Bezeichnung ,,Endocarditis foetalis* nut
dem heute gebrauchlichen Namen , Fibroelastosis endocardica™. Die haufige
Kombimation der ¥. e, mut Aortenst Aor 1 enose, Transposition
der groBen Gefalle sowte deren famulares Vorhommen (Ullrich, Weinberg,
Dordick, Crawford) en wieder die Annah cmer Mibild
(Levine,) Potter fand eme F. e kombmiert mt emer Ovaralagenesie
{Turner-Syndrom), die cbenfalls als le MiBbild betrachtet wird.
Clément fand ber 32 Fallen nmut F e. in der Literatur 14mal emne kombimerte
Angiokardiopathie. Ber den 12 eigenen Patienten waren 5mal zusatzliche MiB-
bildungen vorhanden (Tab. XII), Die haufige Mitbeteiigung benachbarter Kiap-
pen, vor allem der Mitral- und Aortenklappen, 1aBt Edmonds und Seelye eimo
segmentare Storung der Gewebsdifferenzierung annehmen. Sie denhen an cmne
heterotope Entwicklung der normalers esse nur 1m Truncus arteriosus entstehen-
den Endokards erdickung, welche die Untertedung der Aorta und der & pulmo-
nalis bedingt und an der Grenze zwischen Truncus artersosus und Bulbosentrika-
larsegment aufhort. Der Grund dieser Storung bleibt ungeklart

Als Ursachen der F.e, konnen neben den Erbfahtoren alle jene Momente
angefuhrt werden, die auch die kongemtalen 4 Jeardt b bewirken, wie
dic Rubeola, die Poliomyelitis, toxische Noxen und Avitamnosen. Collrer und
Leary fanden 15mal unter 13 Fallen einen grippalen Infekt, Loary emmal eme
Mononucleosis nfectiosa der Mutter walrend der Schwangerschaft Stells sich
die mutterliche Erkrankung vor der achten Schwangerschaftswoche em, d. hom
emem Zeitpunkt, wo die Septa noch mcht entwickelt sind, honnen Septumdefekte
entstehen, wirkt die Noxe erst spater cin, kann sie zu einer F e fubren Dabl ber
der ¥ e. haufig eme degenerative oder fibrose Veranderung des Myokards nut-
vorhanden 1st, spricht kemneswegs gegen die MiBbildungsthcorte nfolge der
Endokards eranderungen kann ein VerschluB der Tebestschen Kiappen und der
arteno-sinusoidalen GefafBe zustando kommen, cs entsteht eme Stanung im My o-
Kard, die zu fibrotischen und degenerativen Progessen fuhrt (:Abb 180) Die
sparhehen rundzeligen Infiltrationen, die gelegentlich gefunden werden, honnen
als reaktive Prozesse betrachtet werden

Neben den bisher besprochenen Hypothesen, die von den memten Ad
werden, sind zahlreiche andere aufgestellt ¥ orden, Dre Hypersehretion d?s Adro-
nahnsystems (Hedinger) sowie dessen Hypofunhtion {Michaud), die Thymus-
hyperplasie (Steiner), metabolische Storungen (Powers), Gefubthrombosen
{Machteld) wurden als patt he zur Diskussion gestellt. Boger
sah die F. e. durch blutdruckerhohende Faktoren bewirht, dio zunachst zu emner

anerkannt
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Erweiterung der Herzhammern und spater zur Verdickung des Endokards fubrten
Die F.e. 1st jedoch ber Kindern, deren Mitter wahrend der Schwangerschaft
eine Hypertension aufwiesen, nicht gehauft vorgefunden worden Auch ist kaum
zu erhlaren, weshalb blutdrucherhohende Faktoren vor allem zur Veranderung
des hinken Ventrikels fuhren sollten, der 1m Foetalleben wenig beansprucht wird
In emem unserer Falle (Fall 130) zeigte die Mutter am Ende der Schwangerschaft
leichte Odeme, jedoch hewen erhohten Blutdruck Wir stellen uns auch gegen
dre vaskuliren Theorien, die eme reaktive Wucherung des Endokards mfolge
Durchblutungsstorungen 1m Myohard annehmen Der von Schweisguth be-
obachtete Fall sowie derjemuge von Vialtel, wo die Kombination einer F e.
mut einem falschen Abgang der linken A coronaria vorlag, 16t als emne kombimerte
MiBbildung und nicht im Sinne eines kausalen Zusammenhanges zu betrachten.
Eme ahnliche kombinierte MiBbildung bot auch unser Fall 7 Die Theorie von
° Johnson, wonach die Kombmation mt Herzanomalien zu emer Anoxie des
Endokards fithre, schemt uns nicht beweisend, ste laBt die Formen ohne MiB-
nldung und Jene, die foetal hen, ohne Erkl g In therap her Hin.
sichit ist die Hypothese von Hill und Reilly wichtig, die die F. ¢. als cine Kol-
Iavcnkrankhext betrachten, da sie lustologxsche Veranderungen wie bei anderen
krankhetten fanden (fik Ei 2 im verdickten Endokard)
Zur Erklarung der gleichzeitig vorhandencn Herzhypertrophie wurde von Glynn
und Reinhold emne ungenugende Entleerung des veranderten Ventrikels bzw.
Vothofes angenommen Wahrend bet der Diastole cine normale Fullung der
betreffenden Herzhohlen erfolge, geniige die Systole nicht, um die ganze Blut-
menge weiterzubefordern, so daB zunachst eme Herzdilatation und spater emne
Hypertmplno entstehe
Aus der groBen Zah! der aufgesteliten Hypothesen ergbt sich die Schwierigkert
ciner Klaren Stellungnahme Wir sind der Ansicht, dal die F. e eine kongenitale
Anomalie darstellt, die durch Erbfaktoren oder infektius-toxische Ursachen 1m
Frihstadium der Entwicklung (Embryopathien) ausgelost wird Nur so sind die
serschiedenen Formen von F e emheithich zu erklaren Wir erachten folgende
Ewteitung als zweckmaBig

1. Primare, kongemtale F ¢
a)solierte Formen,
b) kombinerte Formen (mit Klappenanomalien oder anderen Kardiopathuen),
2 Sckundare, erworhene F. e
Von unseren 12 primaren F e waren dret m)hcrte Formen die anderen 5 waren
mit Klappenstenosen oder anderen k A hien, drei mut
aner Herzglykogenose und eine mut emner ahuten Myocarditis interstitialis hom.
binjert. Die sckundaren Formen entstehen 1m Verlauf anderer Herzhrankheiten,
)i tsachlich ber ch Ay ditiden, schundaren Myokardosen und ber
Infarhcn Die milchige Veranderung des Eadokards 1st hier nie so ausgesprochen
wie ber den primaren Formen Die histologischen Untersuchungen crlauben, wie
Sehweisguth und Nouaille angedeutet haben, vorlaufig noch heine Unter-
scheidung zwischen den beden Gruppen InTab XITsind unsere 12 Beobachtungen
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zusammengefalt. Die haufige Kombmation mut sch H 1 wie
\ortenusth K lien, die Beobachtung einer Ver-
dichung des Endokards als obligate Komp te ber gewissen Llassischen Herz-

L {z. B. die C: bei der Tetralogie von Fallot), das famiare

Auftrcten der F.e. sind alles Faktoren, die die Hypothese ciner MiBbildung
unterstiitzen. Die von viclen Autoren befirwortete Unterterlung der Herzhyper-
trophien beim Saugling in Formen mit und ohne Gl kogenspeicherung, zu welchen
die F.e. gehoren sollte, ist sicherlich falsch Die Annahme von Glynn und
Remnhold, dag die Kombination von Fibroelastosis endocardica und Herz-
glykogenose unmoglich se1, wird durch drer unserer Falle widerlegt. Diese Be-
obachtungen unterstutzen sogar die Hypothese, da8 es sich bei den familiar auf-
tretenden, typischen Formen von Herzglykogenose um eine MiBbildung handelt.
In dem cinen Falle, wo neben der F e eme akute Myokarditis bestand, nehmen
wir an, daB die Myokarditis sich sekundar be cinem durch dre F e. geschadigten
Herzen entwickelte.

Deutlich von den primaren Formen ab sind die sekund Formen,
diehaufig beim Schwielenherz beschnieben wurden (Stoeber), wo die fibroelasto-
tischen Veranderungen wemiger stark ausgepragt sind und die bindegewebige
Wacherung sich nicht auf das Endokard beschrankt, sondern tief in das Myo-
hard vordringt Im glechen Sinne sind auch die F e zu betrachten, die ber
ciner Ernahrungsstorung {(Kwashiorkor), charakteri~ert durch Odeme, Hypo-
protemamie und Entartung der Myohardfasern (s auch § 357) auftreten.

Das Winische Bild, Fast immer begmnen die ersten klimschen Symptome 1m
Saughngsalter. Bei den von Blumberg gesammelten Fallen trat an 93% der
Exstus vor dem zweiten Lebensjabre en YVon den 69 von Clément in der Lite-
ratur gefundenen Patienten sind 61 vor dem 18 Lebensmonat, 3 vor dem 5 Jahr
und ewn emziger mut 20 Jahren gestorben Der von Adams und Katz beschriebene
Fall war 6 Jahre alt und zeigte neben den typschen Zeichen der F. e persistie-
rende Odeme, die als Folge emner Hypoprotemamie betrachtet wurden Solche Falle
sind allerdings mut Vorsicht als primare Fibroelastosen zu betrachten, denn
meistens wird ber den primaren Formen die Affehtion zwischen dem dritten und
sechsten Monat erkannt (Lambert) Es hann em foudroyanter, em akuter
und em chronischer Typ der F e unterschieden verden. Bexm ersteren, der
e Viertel der Falle ausmacht, treten die Symptome 1m Verlauf der ersten sechs
Lebenswochen m Erschemnung, nach Blumberg sogar in 3855 schon in den ersten
Lebenstagen, Schon unmittelbar nach der Geburt kann das dramatische Bild des
akuten Herzversagens mit starker Dy spnoe und Cyanose auftreten. Nach wenigen
Stunden hommen die Kinder ad exitum, ohne daB in der Regel dic Zest bleibt.
cine Diagnose zu stellen Tritt die Erkrankung erst nach den ersten Lebens.
%ochen, jedoch vor dem sechsten Monat auf, spricht man vom ,akaten Typ'*
der F e In diesen Fallen (etwa 50% der Gesamtfalle) kann die Diagnose auf
Grund der charaktenstischen Befunde, wie Anorexie, Aufregung, der spater fast
me fehlenden Dyspnoe und Cyanose, oft gestellt werden. Die Sy mptome konnen
anfallsweise auftreten micht selten besteht emn pertussisahnlicher Husten mit

2 Rossi, Herzkrankheiten
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Erbrechen. In 94% der Falle findet sich cine starke Herzs ergroBerung nut aus-
gesprochener Tachykardic und gelegentlich etnem Galopprhythmus. Ein Gerausch
1st rucht nur bei den Formen nut Klappenveranderungen vorhanden, In der von
Lambert aufgestellten Statistik ist m 289, der Falle ein Gerausch v ermerkt. Zu
emer ahnlhichen prozentualen Haufigkeit gelangte Blumberg (26%). Seltener
werden andere Symptome, wie Hepatomegalien (f; der Falle), Diarthoen und
ausnahmsy eise Krampfe oder Schmerzattacken mt Blasse und profusem Schweill-
ausbruch erwahnt,

Bei den chronischen Formen, d h. etwa cinem Viertel der Falle, treten dne

Symptome erst nach dem sechsten Monat auf, ebenfalls in Form von
Dystrophie, spastischem Husten und in der Endphase als Dyspnoe und Cyanose.

Z f: d ergibt sich folgende Symptomatologie
a) Foudroyanter Typ (Auftreten der ersten Symptomo vor der sechsten
Lebenswoche)

1. Dyspnoe,
2. Cyanose,
3 Herzinsuffizienz
Verlauf. Exitus nach wenigen Stunden,

b) Akuter Typ (Auftreten der ersten Symptome zwischen der sechsten
Lebenswoche und dem sechsten Monat):
1 Paroxysmale Dyspnoe,
2. Cyanose,
3 Aufregung,
4 Anorexie,
5 Tachykardie,
6 HerzvergroBerung,
7 pertussoider Husten.
Verlauf Exitus etwa 14 Tage nach Beginn der ersten Symptome.

¢) Chromiselier Typ {Auftreten der ersten Symptome nach dem scchsten

Lebensmonat)

1 Anorexie,

2 Aufregung,

3. Dystroplue bei Kindern, die sich bis zu dicsem Moment gut

entwichelt hatten,

4. pertussoider Husten,

5.1 der Endphase Dyspnoe und Cyanose.
Verlauf- Lebensdauer eimge Monate oder Jakro (1) nach Beginn der
ersten Symptome.
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Das réntgenologische Bild 1st durch emne starke, vor allem linksseitige Herz-
vergroflerung charakterisiert. Es sind besonders die linken Herzkonturen, die im
zweiten schragen Durchmesser die normalen Grenzen stark uberragen, Dio Herz-
aktion 1t rontgenologisch haufig links kaum sichtbar. Bei gleichzeitig bestehender
Mitralstenose 1st beim Osoph mm im ersten schragen Durch die
deutliche Ausbuchtung des linken Vorhofes erkennbar. Diese Veranderung mm
Osophagogramm erklaren Freer und Matheson an Hand von 7 Beobachtungen
als di tisch wichtiges Ki hen fur Formen von F.e, d. h auch solche
ohne kombinierte Mtralstenose

Die elektrokardiographische 1 hung 15t auBerordentlich vichtig und er-
laubt 1n vielen Fallen die Diagnosestellung. Allerdings ist zu sagen, daf ahnliche
Veranderungen auch ber Anomalien der Aa. coronarae festzustellen sind Die
Negativitat der T-Zacke in den drei Standardablettungen sowie der Koronar-
typus ym EKG, begleitet von Low voltage, kommen bei der F. e wio bet den
Anomalien der Aa. coronariae vor. Typisch fur beide Affekttonen sind hauptsach-
lich die Veranderungen in den Brustwandableitungen Die Ll 3} Ze\chef\
der Linkshypertrophie mit Inversion der T-Zacke und das hohe R m V, und ¥,
ber tiefen 8 1n V; und V, sind immer vorhanden. Das Sinken des ST 1n V; und Vs
deutet auf emen Innenschichtschaden der hinken Herzabschnitte Auf die Be-
dentung der Linkshyy 1n den Brustwandableit weist auch Lam-
bert an Hand on eigenen Beobachtungen lin. Liowis htet die Low voltage
it Abflachung der T-Zacken in allen Ableitungen als charakteristisch, was nach
unserer Erfahrung mceht zutrifit Stalder fand bei cinem Sauglng mit auf-
fallender Bradykardie emen totalen Herzblock. In unserem Fallo 149 bestand ?m
rechtsseitiger Schenkelblocl (Abb. 174), was auch von Vulliamy und von Lewis
emmal beobachtet wurde Schwersguth will das Fehlen der X\'cl;rose‘zlmthzj “:‘
EKG als typisch fur die F.e. den Koronar lien gegenuberst .
unserer Erfahrung und der Analyse der publizierten EKG b dos Feblen des
I hichtschadens micht patt h fur die B e Wir konnten scl?cr
nut der Glyk .

My okardfase

beobachten, K T

ebenso wie ber uon AMoantll Uer 2d, CULUMELIGD iy viws et v==
Lommen, wenn auch mcht so diffus.

1 plische Ver-

Zusammenfassend bestehen folgende typische clekt
anderungen.
1 T negativ in allen Standardablestungen,
2, Inversion der T in V; und Vg,
3. 8 tief in V, und R hoch in V; und Vy,
4. ST gesenht in V; und V,,
5 eventuell Low voltage,
& eventucll Block-Zeichen.
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) ERG- gen bex der Fibroel docardica Fall 130 Sinus-
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Abb 175

Al o ber ewmer Fibroel d hy D .
) Fullung des lmhen Vorhofes und des linken Vontrikels, Sehlechte
Kontrastdarstellung der Aorta mfolge tolischer Entl des hinken
Ventrikels

MDA Rossi
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Die Angiokardiographic kann zur Di llung belulflich sein. Prec und
Cassels beobachteten, dafl die Darstellung der Aorta ausbleibt, nachdem sich
der Iinke Ventrikel in der zweiten Schragaufnahme in normaler Weise gefullt liat.
Danut wird in eleganter Weise d1e Annahme von Glynn und Reinhold bestatigt,
dafl eine mangclhafte Entleerung der Herzhohlen bestehen musse, Gasul hat
chenfalls bei zv i spater autoptisch bestatigten Fallen mit der Angiokardiograplue
auf Grund der starken Erweiterung und der langdauernden Darstellung des
Tinken Vorhofes und Ventrikels, hauptsachlich m der disstolischen Phase, die
klmmsche Diagnose gestellt.

Der Herzkatheterismus hat nur geringe Bedeutung, Im rechien Hetzen fanden
sich normale Druckverhaltnisse. Emn emzges Mal (Adams) wurdo in der A. pul-
monalis eme leichte Druckerhohung gefunden.

Das pathologisch-anatomische Bild zeigt in der Regel eme starke Herzver-
grofierung (Abb 176). Das Gewicht betragt das zwei- bis dreifacho der Norm,
kann sogar das funffache errerchen wie in unserem Fall 150 (Herzgewicht = 100g),
und zwar hauptsachlich auf Kosten der Linkshypertrophie, Die Herzspitze ist
abgerundet und vom Imken Ventrikel gebildet. Das Endokard jst stark verdicht,
zeigt emno milchig-weifle Farbo mit porzellanartigem Aussehen, Diese Veranderung
st fast immer 1 hinken Ventnkel lokabsiers. Von unseren 12 Kindern wurde sie
1n emer cinzigen Ausnahme im rechten Ventrikel gefunden (Fall 140). Unter
56 Fallen von F e, m der Lateratur wurde sio bei 42 1m linken, bei 4 1m rechten
Ventrihel nachgewiesen, die ubrigen Falle verteilten sich auf die Lohalisation 1
anderen Herzhohlen (Clément). Diese elektrve Lokalsation des Prozesses im
linken Ventrikel 1st schwer z7u erhlaren, besonders ym Hinblick auf die stenotisch-
fibrosen Veranderungen bei den HerzmiBbildungen, die uberwiegend ym rechten
Herz anzutreffen sind. Oft erstreckt sich dio fibsotische Veranderung auf die
nachststehenden Klappen. Mannhermer hat cne F.c., hombimert mut eincr
Mitralstenose, operieren lassen Die khmischen Zeichen sprachen fur die Mitral-
stenose Die Autopsie zeigte dann als zusatzlichen Befund dre starke Verds
des Endokards des linken Ventrikels. Seltencr, w1e wir selber beobackiten konnt';‘".
sind die Klappen der anderen Herzhohlen ssoliert fibrotisch verandert. Die Pa-

kulatur und die Sehnenfaden konnen cbenfalls stark verdicht scin
lich und

anchmal

chung

(Abb 179) Auf dem Schmitt sieht das Myokard bla8-rot, oft auch weil
gelblich geflecht aus Die weiBen Bezirke an der Oberflache scheinen 1
auf die nneren Schichten des Myokards uberzugreifen.

Das histologische Bild 15t gck 1 durel, die starke Verdickung des
Endokards, die das dreiBigfache der Norm errerchen kann und an der Spitze
besonders ausgepragt 1st (Abb. 180). Sie besteht aus kollagenen und elastischen
Fasern In der Regel 1st dio Grenze zwischen Endo- und Myohard deatlich er-
hennbar Entzundungsprozesso sind fast nirgends zu beobachten, nur ganz selten
werden hleine realtive rundzellige Infiltrationen beschricben. Dio A[,oknrx]fafcrn
sud oft unverundert, erscheinen aber gelegentlich hypertrophisch und zefgen
degenerative Veranderungen :m Smme von truber Schwellung, Fct!(h‘gcll(‘rnhol:.
selten fibrotischer Veranderung Hie und da besteht eme Gly Logenspercherung.
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Abb, 180 Fall 152
8) Starko Fibroolastoso des lmken Ventrikels

b) Histologischer Schmtt (Elastin.! g)60 < Starke Ve dertlastiachen
Fasern N
¢} Lokalisterte Gly h der Endok 604 (B

Farbung) Folgo emer Durchblutungsstorung ber VerschluB der Tebesischen
Klappen im Ventnbel.

Wir Lonnten 1m Fall 152 ewe deuthche lohale Glskogenspecherung und erne
starke F e des hnken Ventrikels finden (Abb 180) Solehe lokalisierte Glyhogen-
2nsammlungen sind mit den diffusen Formen der Glykogenspeicherhrankheit des
Herzens micht zu verwechseln, 1ndem es sich hier um die Folgezustande lokaler
Durct g gen handelt Ahnliche Glykogencinl gen werden auch
nach Infarbten bei Erwachsencn beschirieben. Es sind auch seltene Beobachtungen
@ber Kalkemlagerungen bekannt.
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Die Fibroolastosms endocardica 315

Die Differentialdiagnose. it Hilfe von elektirokardiographischen Untersu-
chungen gelingt die Abgrenzung der F. ¢ von den anderen Kardiomegalien rm
Saug! Iter. Schwiergk kann allerd die AusschlieBung der Koronar.
anomalien bereiten. Das Vorhand der F lispulse schaltet emne Aorten.
1sthmusstenose aus Kann eine Angiobardiographie durchgefubrt werden, so ist
auf die schlechte Entleerung des linhen Ventrihels zu achten, In Tab. XIII 1st die

Duffe 1d;. 11

Die Prognose 1st schlecht Fast alle Kinder sterben im Verlauf der zwer ersten
Lcbensjahre. Von den 94 von Lambert besprochenen Fallen sind 97% vor dem
ersten Lebensjahr gestorben. Adams beobachtete einen Fall, der dag zweste
Lebensjahr crreichte Immerhin sind mit der nen vorgeschlagenen Cortison-
therapie (Schweisguth, Clément) wahrscheinhche Heilungen erzielt worden.

Die Therapie. Im Hinblick auf die von Hill und Reilly aufgestellte Theorie,
dal es sich um eme kollageno Erkrankung handle, wird die Verabreichung von
Cortison oder ACTH vorgeschlagen

Zusammenfassung. Die Diagnose emer Fibroelastosis endocardica hann
auf Grund folgender Befunde gestellt werden

Dyspnoe, Cyanose, Anorexte, Erbrechen, Tachykardie,
starke HerziergroBerung, selten systohsches Gerausch, T negativ m I, IIT,
seltener auch in I, evtl Low voltage,
EKG Zeichen der Linkshypertrophie, besonders m den Brustwandabler-
huchtschad

tungen, I der hnken Herzabsch .
A kard k M lhafte Lsche Entleerung des linken Ven.
trkels.

Eigene Beobachtungen

Unsere 12 Beobachtungen sind m Tab XII zusammengefaBt Es seien an dieser
Stelle emige typische Falle mit Emzelheiten besprochen-

Fall 148, § H 7, 2 Monate hsp J \r.2016/28

Schwangerschaft normal Geburt normal. Geburtsgen icht 3230 g Seit Geburt Erstickungs-
anfulle und Cy anose bein Trinken Ofters Apnoe 2 Tage vor Spitalemweisung schwerer Anfall
Im Spital kemne C3anose oder Dyspnos Herztone rin, hemn Gerausch Leber und Milz nicht
vergroBert Rontgenbild Stauk nach rechts und links vergroBertes Herz Spitze abgerundet,
vermehrte Lungonzewhnung PQ 2,68 10 Tage spater emeuter schwerer Anfall, Pationt
Lommt ad exitum Autopsie Nr 117 Sehr groBes, hugolges Herz Spitze abgerundet, von
bewden Ventriheln gebidet Derthard glatt Beide Ventrikel sehr stark erweitert, Samtlicho
Klappen zart Lndokard auller im hnken Ventrhel zart und unseraadert Im Linken Vontnhel
dagegen sehr dick, milclug wesl getrubt Myoksrd 1m hnken Ventrihel 7 mm Darchmesser,
auf Sehostt blabrot und wed gellockt, im rochten grau-weid bis braun rot, Histofoguscher
Befund Muskelfasern schimal, deutlich gestceift, enthalten kein braunes Pigment und kemn
Fett “troma schmal Das Endohard st nirgends infiltniert Sohr ausgesprochene Verdichung,
besonders im inken Ventrikel In kewern dor vielon Sohmutte, die allen Herzteilon entnommeg
wurden, honnten Infiltrate gefunden werden

Diagnose Fibroel des linken V hel:




316 Das ,,groBe Herz* bei hardialen Erhrank 1m Saugl

Fall 149, P X. Q, 1 Tag Ksp J.Nr. 6584[45.

Geburt mit Nab 1 Kind bl hyKtisch. Erholto sich post paitum
nucht. Cyanose bleibt, sohr hohe Tachypnoe. Pondelrhythmus. Herztono rem, Roatgenbild
Gowaltige VergroBorung des Herzens, das den ganzen lnken und die Halfte des rechien
Hemithorax emmmmt. PQ 1,00. Lxitus nach 1 Tag Autopsio Nt. 231 Stark vergrolertes

Herz mit B aller E kard yerdickt an der Wand des rechten Ven-
trakels, mut I der Ti und der P Aortenlleppe obenfalls
durch das glewhe narbige Gewebo verdickt. Histologischer Befund* Dio Spitze dos linken
Ventrihels zoigt Musholfy mup schwach erhennbarer Streifung, Der rechte

Ventrikel zoigt an der Innenseite owne ziemlich brette Bidegewebsselucht. Sie st zellasn,
aus dicht beissmmenliegenden Balken und Fasern zusammengesetzt. Hio und da spirliche
Fibrozyten und emige Lymphozyten. Weiter mnen werden diese Bindegewebsstreifen tmner
lockerer Mt der van-Gieson-Farbung erschewnen in diesem Jockeren Bereich rothicho und auch
schr feno gelbliche Fasern. Die Zellen sind etwas reichlicher und stellonweiso sieht :nan mehrere
Lymphozyten 1} DerBuind b trity mehr oder wemger
breit mut dem Interstitsum des My okards 1 Verbindung. Die Muskelfasern, die direkt unter
dern verdickten Endokard liegen, zeigen keine Streifung, ene Auflocherung und hellero Farbe

Dio Bind g0 gehen 1ns KI uber. Dro Pul lappe 15t
Jurz nach dem Abgang verdickt Auf der Verdickung sitzt ein warzenartiges Gebilde, das aus
dem gleschen Gewebe besteht wie der oben beschriebene btreifen (dichtes und locheres Binde

gewobe), Der Klappenansatz enthalt stark gefullte Kapullaren, die Klappoe selbst it micht
vashulansiort.

D F 1 des rochten Ventrikels und der Tricuspidal ,
Pulmonsl- und Aortenklsppen.

Fall 150. C I o, 4 Monate Ksp J.Mr. 1631{50.
Schwangerschaft norwal Am Ende loichte Odeme Blutdruck 135/95mm Hg Kewo
Exantheme Goburt normal Goburtsgewicht 3150 g Stomatitis nuv 14 Tagen Wahrend der
folgenden 4 Monate gesund. 1 Tag vor Emweisung Auftreten yon Dyspepsie Patient wird mit
Pneumonie emgesviesen, sicht aber nicht schver hrank aus, Tachypnoe (70—80/Mum ) Herz
ahtion beschleunigs (140). Puls schlecht fublbar, hewo Gerduscho. Rontgenbuld. Stark ver
groBertes Herz, bosonders nach hinks, so da® bewaho die ganze Thoraxhalfte emgonommen
wird PQ2,12 Loulozyten 8800, Lymphozyten §0,5%. 1 Tag spiter, gleichzoiig mit Lot-
Auft h subitum Wegon dos persstiorendon grolen Herzens

eunes
wird emn Vitiam cordis tet. 1 m gutom A d Mit 6 Monaten
V) 1ns 1 wegen Engwich 1, Sight biaB sus, Herz noch
groBer len, starker Herzbuchel linbs, Herzahtion sichtbar, how Schwurren. Herztone
lewso Keme he Atmung ahlich b it Verstarh

der Dyspnoe EKG Frequeaz 100, PQ 0,147, QRS 0,087, QT 0,32", normal. {Beschresbung
s 3bl. 174) Exitus 6 Tage sphtor Leuhozyten 10800, Noutrophile 38%, hetno toxichien
Veranderungen, Autopsie Nr, 0691 Herz vergrofert, Myokard hellrot, Links 7mm, rechts
3 mm Durchmesser Trabokel in beiden Kammern kuaftig, ebeaso hraftige Vorhofmuskulatur
Endokard dor hnken Kammer undurchsichtig, weid, jedoch glatt. Do w eiBen Dezuke scheinen

um Scluutt auch auf die mnersten S des My okard: hen. Klappen zart. Herz:
gewicht 100g 11 Befund- Mushelf teinewso verbraitert. Langs-
und Querstreifung deutlich. Kerne uberall gut gefibt, zart. Dag

Bindegenebo ubernicht das Myohard tn Form emer bresten, stark verdichten
Platte. Sio besteht aus eunem dicken, udoch zarten, kernreichen Bindegowebo. An emer Stello
findet sich 2wischen don Trabcheln cin Thrombus, in den aus der verdickten Lndohardschicht
Fibrozyton hsen Dio zeigen stoll reichlichs Ei Temner
Fetttropfchen

trikel:

Diagnose. Fibroek des linken Vi
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Fall 1L E. K. o, 2 Tage. Kep J.Nr.6757/51.

Schwangerschaft und Geburt normal. Geburtagewichit 3900 g. Cyanoso cert Geburt, des-
wegen E h Herz Ken Tone rem, aber leuse.
Fragliches g,szolmms Gerusch uber dem Erbs(-hcn Punu Leuhozyten 20200, Neutro-
phile 71,5%, Rontgenbild: Starhe VergroBerung des Herzens beidseitig mit Abrundung der
Spitze. Lewchlo Lungenstauung Q1,70 EXG- Rechtsty p mit schwerer ventriularer Resz-

htaseitiger Schenhelblock haden des linken Ventuikels
Tnegativ und Senkung des ST 1 Vy und Ve, L pertrophio ? My ohardschaden 1 den
hene Drehung des Herzens 1n Uhrzeiger-

nchtung. Autopsie Nr. 1624, Herz deutlich v ergrolers, (Geweht 29 g)., Herzhohlen, besonders
die rechten, erweitert. Dndohard: Rechts glatt, glanzend. In der linhen Kammer ist das
Eudoherd 2 mm dick, weiBlch milelig Klappen rechts zart Aortcn- und Mitralklappen
zewgen feme, warzenartige, grau weibliche, glanzendo Auflagerungen. Myokard lnks 6mm,
rechts 1,5 mem Durchinesser. Im Linken Ventrikel e serdichter, aburender behnenfaden,
der von emesa Papill kel zum verdicht: k ca. lem der Aorten-
Keppen zieht Er ist, wie das Endokard, weillich-gelblich gefarbt Hustologuscher Befand«
Schmalo Muskelfasern, Quer und Langsstreifang nicht deutlich, Kerne gut farbbar In den
Muskelfasern weder sudanpo~ittsve Tropfen noch braunes Pigment. Interstitum und Gefafe
zart, Im huctologischen Schnitt durch die linke Herzhammer ot das Endokard stark
verdickt, gleichmafig breit. Die Grenze zwischen Endo- und Mjokard 1zt 1m allgcmeulen
echarf Im verdickten Endobard Vi der und der el

wemiger in den lumennahen Partien, sehr starh i der Naho des Myokards. \lrgends

Luchen. Zellgehalt eher spariich, spindelformige Keme Keine Polynubleiren, Lewe Lympho-
eyt oder Plasmaselion Kesoo Vashulanaation.

Diagnose des linken Ventrikel

Fall152. S R ¢, 3Tage Ksp J Nr 1411[53 (Akb 176, 177, 180)
Schwangerschaft normal Bei der Geburt Asphyxie Gewicht 3200 g Ber Eunre esung mont
bund, UlaB cyanotisk, stofiendo Atmung $)utohisches Gerausch uber dem vergrullerten

Uerzen. H bild btarke Ve dea Herzens, besonders nach links,
rmut Abrundung der Spitze, maBiger Lungenstauung FQ. 2,09 Exitus wearge Standen nach
der EKG XNucht Autopsie Nr. 1123- Herz deuttich vergrofiert,

linker Vorhof stark erweiters, FO schlitzfurmig offen Offener DB. Linke Kammer mcht

diatiert Das Endokard um Lohen Ventriel st undurchsichtig, weid gelblich, milchug-
verdickt, glatt spregelnd Auf Schoitt mibt es 4 h 2 mm, 1t von b

Beschatfenhest, scharf gegen Mjokard ¥ und den sind

%8 wewt emen verwachsenen, lochfarmigen

. geht kontinuerlich uber die Aorteruntina.

Jedor der Teio wewt eine aneury smatische

________ e e <mvny+ -~ der lnken Kamuner 1st sehr dick - Endokard

der anderon Tlecshoblen und Klappen normal Histologich Ein Drittel dor Waad des Lnken

Ventnkels wird vom stark verdickten Endokard ewngenommen Dieses besteht aus emnem

mabig-kernreichen, parsllcifaserigen, zarten, hollagenen Bindegew Lbe das m.c breiten Zugen

m dio Mashulat trahlt, Dio Mushells die dem Endok. gen, sind ot

In den shel rewchlich

Em.lagenmggn
Diagnose Fibroelastous endocardica de inken Ventrihels, der Mitral- und Aorterhlappen,
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Abb 183 Tall 153. Polysrterntis obhferans.
2) Elostuntirbung, 60 ¢

und diffuse V' 2! der Intuna emer A coronans Locheres
Shind: be rost grofen pl 1 1 sterns
unterbrochen Medias intaht Adventitiavon grofien ly mphozy taren Infiltraten durch
satzt Dio fubren zur T1 Selisstt an der Basis
b} You Gieson Fub\mg 60
Vol £ blub be: einer A mt Reb

Hier mochten wir noch etne von uns und Gurtner erstmals beobachtete Affels-

twon, die Pol itis obli ); charahtersiert nach Ueblinger
durch arterutische Prozesse au:sdxhel}hch i outtelgroBen Artenen vom houl;
T5p Dic hauptoachlicl RY bestehen m emer teils polsterformigen,

tetls ciffusen Verdickung der Intina, die sich aus Kapiflarschimgen und ewmem
lockeren retikularen Bindeges ebe zusatsmensetzen, mit groBen, plasmarexchen, an
Ganglenzellen exmnernden Zellen, die oft radiar angeordnet sind Bisw eden finden
stch schalenformige Nekrosen der Pol hacht, selten der auB 3
unter der Membrana elastica mterna liegenden Schicht. Die Membrana elastica
mterna 1t meist antabt, oft gewellt, selten unterbrochen Die Media schemt
tatakt, die Adsentitia ist von verschieden groBen Infiltraten von Lymphozyten
durchsetzt Die hollagenen Fbrilen sind vermehrt und aufgesplitters Das Lumen
wird d\mh dse Intimapolster emgeengc und k:mn an exmgen Stellen durch fnische
Th cersch

semn Rek: sind oft verhanden In einer
I\mnzancne Lonnte man von proximal nack distal alte Stadien vom Intimapalster
Bis zur Thrombose 1o drum der O bis 2ur rekanabmierten organt-

sterten Thrombose beobachten {Abb 183) Das Grundieden besteht nach Ueh.
fingerin emner Polyarteristis mn Tendenz zur Ausbhildung von thrombotischen
Gefafy e ctie dret 1 der Aa iae, der A coehaca und
der A mesentena crantalis und die Nieven- und Milzarterzen betnift Multiple
anamusche Infarkte um Myokard und in den Papiliarmushein der Herzspitze, in
der Niere und der Mz sind die Folge davon Im Gegensatz zu den beden oben
erwahnten Kranhkestshddern ist die Media yollstandig intakt, und es fehlen die
tharalteristischen Aneurssmen der Perarterntis nodoss Die ber diesem Falle
gefundene Hupertonte (140470 rom Hg) gebort zum terminalen Stadium und st
wohl mit der Nicrentacharae zu erklaren Die gleichzeitg vorhandene Colitas ulee.
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6. Das »grofie Herz*
bei Paroxysmaler Tachykardie (P.T.)

Im Sauglingsalter besteht auf Grund der neuro-vegetativen Labilitat und der
optimalen Funktionsfahigkeit des Rewzleitungssystems eine groBe Neigung zur
Tachykardie und zur paroxysmalen Form derselben Beim Neugeborenen dagegen
15t sie selir selten Die Paroxysmale Tachykardie, d h. die anfallsweise Steigerung
der Herzfrequenz auf 170—180/Min bis uber 300 pro Minute, fuhrt in etwa 60%
der Falle zu einer vorubergehenden Herzvergrofferung Hier mochten wir beson-
ders diejemigen HerzvergroBerungen besprechen, die nur wahrend oder 1m An.
schluf an den Anfall auftraten, ohne daB vorher emno kongemtale oder ervworbene
Herzvergroflerung bestanden hatte. Mannheimer vermutet, dag viele der unge
Klarten, plotzlichen Todesfalle 1m 1 lter die Folgen unerkannter P T
seien 1937 wurden von Taran und Jennings 50 Falle von P T. im Kindesalter
zusammengestellt. Parenzan und Granata beschreiben 150 Beobach
von P T ber Kindern bis zu 13 Jahren, worunter sich 58 Sauglinge befanden
Be: Knaben schemnt das Vorkommen der P T zu uberwicgen Nadas fand von
24 Fallen 23 Knaben. Uber die P T im Saughngsalter berichtet Hubbard an
Hand der Besprechung von 9 eigenen Fallen und von 19 Fallen der Luteratur
Nadaskonnte in Boston bei 25 Kandern und 16 1 eme P, T beobachten
In unserer Kaswstik finden sich 17 Saughnge it P T.

Die P T.1m Saughngsalter wird w foetale Formen, wo die Rhythmusstorung
schon intrauterin festgestellt wird (Carr, Sherman, Stadier, MeLean), in
neonatale (bis zum 5 Monat) und infantile Formen (bis zu 214 Jahren) emgetelt
Je nach dem A kt der p. len Erregung heidet man
aunkulare, atriov entrikulare, nodale und ventrikulare Formen, Etliche AA fugen
die paroxysmalen Formen des aurikularen , Flatterns' hinzu, da ber der sehr
Kkurzen refrahtaren Phase des kindlichen Reuzlertungssystems fast alle Vorhofreize
weitergeleitet werden, so dal emc cbenfalls stark beschleunigte Ventrikeltatig-

ket entstcht.
Als Atiologie der P. T, im

1 Mter vor allem die kongentalen
5

Vitien (Hoffmann, Sutherland, Wilson) und seltener infehtiose Ursachen,
wie Pertussis (Malossi), Diphtherre, Rheumatismus, Inﬂuc?z.n {(Mahaim),
Roteln, Lues, Myoharditien (P1ott1) i Betracht Die von Nadas beobach-
teten Falle konnten 17mal auf eine infektiose Ursache, emmal auf cme kon-
gemtale MiBbildung zuruckgefuhrt werden und blheben ber 2{.Pnllen(('n un-
geklart. Ber 3 unserer Falle bestand em sicheres Vitiem cordis congenitem.
Im Fall 154 fand sich eme P T ber stark vergroBertem Herzen in[oll,:c' der
Aostemisthmusstenose nut, offenem distalen DB (Abb 184). Bei emer grul.ler} Zahl
von Fallen (z B Fall 155) konnten trotz genauer Untersuchung, trotz ﬁf*rx(»n-
schmtten des Herzens, deren Notwendigheit Piotts in semer Monographio lfc'
tonte, hemne organtschen Verandcrungen nachgesiesen werden, s daB funktio-
nelle, neurovegetatie Storungen angenommen werden mussen In dmu(‘fn Sinne
sind wohl die P. T ber Meningitiden, intrakardialen Blutungen und Enzepha-
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htiden {Nadas) zu erklaren MHeute neg wman zur Annahume, daB Jdas neurovege-
tatnve System bei intrahardanlen pr disp den ) (evtl. A hen}
2ls austoscnder Faltor wirkt. Fune P.T honnute auch auf emo Vagusterzuny
durchs intrathorakalo Drusen zuruckgefubrt werdent {Malossi). Doxiades be-
obachtets emne P. T bei einem Kinde, dessen Mutter emne Basedow sche Kranhherd
aufwies Gelegentlich tritt eme P T wakrend des Herzkathieterismus auf

Abb 184 Fall154 M B o, 18 Taga hsp I Nr 54151
Taroxysmale Tachy Lerdie bet Aortensthmusstencse mib offenem dutafern DB

Das Wsnische Bild der P T entspricht benn Saughing micht voibg dem beim Er.

h Neben der Rhytk ung, besteht zu Begnn meist Erbrechen, emne
Blasse oder eme Cyanoso und emo Tachypnoe e mcht selten zur Fehldiagnose
emner Pneumonte oder emor Sepsis vevferten ¥s sind Schweilausbruche, kaite Ex-
tremutaten sowie e Jugularispuls 20 beobachten, der dureh die Varhoftamponade
2u erklaren 18t Der Herzrbythmus mummt in der Regel den Typus der Embryo-
kardie an Maufigg wird e systolisches Gerausch festgestellt, auch bei den Forraen,
die keing urgamschen Veranderungen dos Herzens aufwelsen, so daf das Gerausch
auf die shute Herzdilatation auruchgefubrt wird Zu Herzyergroferungen fahiren
vor allem jene P T, d1e Jange andauers und emne selix hohe Pulszahl aufiweisen,

. b

\ndem ! b do schiechte Ki durcibl emo My okardschad,
frang zur Falge hat (Shookhoff, Lovine) Mit der Herzerserterung stellen sich
Zeschen der ¥ 4 b Hep fien und deme an den unteren
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Extremitaten ein (Cammarella, Nadas), die sich bei rechtzeitiger Behandlung
vollstandig zuruckbilden (Fall 155, Abb, 185). Manchmal 15t die HerzvergroBerung
erst nach dem Anfall, d. h. mut der Ruckbildung des bestehenden Lungenemphy-
sems, erkennbar, Temperaturanstieg und eme Leukozytose wurden oft beobachtet,
ohne daB eme infektiose Komponente zu finden war.

Die clektrohardiographische Ul hung ist zur Best des Ursprungs.
ortes der P. T unerlaBheh. In der Statistik der Bostoner Khintk bestand i 709,
der Falle eine supraventnhulare P T.

Dic aurihulare P. T. 1st gel, t durch eine normale Konfigaration und
Dauer des QRS.Kompleres und das Vorhandensemn eines posttiven P vor dew
ventrihularen Komplex

Em pare | ikuldres Flattern entstcht, wenn Vorhofreize zeitweise
zum Ventrikel ubergeleitet werden, was beim Kinde in sehr groBer Zahl geschieht
Das EKG zeigt die charakteristischen P-Zacken (,.dents de scte}, die haufig
von emem normalen Ventrikelkomplex gefolgt sind, Hie und da falit das P nut
dem QRS zusammen und st nicht sichtbar.

Die nodale atrioventrikulire P. T. entsteht, wenn der Reiz im Tawara-Knoten
lokalisiert 1st. Je nach der Lokalisation zeigt sich neben dem raschen, modifizierten
QRS-Komplex emn P, das vor und nach dem Ventrikelhomplex erschemt oder hie
und da mit thm zusammenfalit.
beobachtet (nur

Die ventrikulire P. T. wird meist bei geschadigten Herzen
6—89%, der Faile). Je junger das Kind, desto seltener st si0 anzutreffen Der
Ursprung des Reizes liegt 1m Hisschen Bundel, in den Tawara-Schenheln oder
istal davon. Ber diesen Formen erschemt die P-Welle bh vom QRS.
Komplex und hat cinen langsameren Rhythmus Die QRS-Wello 1st dugegen stark

verandert, unregelmaBig und weist eme holie Frequenz auf.

Manchmal 18t die P T von emem Weollf-Parkinsou-White-Syndrom begleitet,
bet dem eme deutliche Verkurzung des PQ (wemger als 0,10”) und emne Ver-
breterung des QRS (0,10 oder melir) zu beobachten 1st (Engle) Im Falle 156
konnten wir dieses Syndrom im Intervall zwischen den A.nﬂ_x]lfn ‘beobachten
(Abb 186). In der Statistih von Nadas wurde Smal ein l:ctmbmxertfs W.RW.
Syndrom beobachtet Ein W.P W -Syndromust bei ganz jungen Kindern sehr
selten (Falle von Bodlander, Sclueve) In Kombmation mut Longemtalen
Angiokardiopathien 1st dieses Synd nur selten ernahnt Metianu und Heim
de Balsac honnten auf 100 kongenitale Vitien 3mal em W.PW..Syndrom
erheben Land (1945) fand i der Literatur 29 Falle von W P.\V . Syndrom mn
Kindesalter, otliche davon waren Saughnge. Ber vier 'handcltu cs sx:h um cne
Kombmation mit einer hongenitalen A)lgmkﬂrdmpn(luc Das W.P W..8yndrom
15t als solches gutartig und zeigt eme gute Prognose, Findet man inden Int.cr\ n)llﬂl
der Anfalle e:n W P W - Syndrom, so ist mit grofer Wahrschemnhichheit eine P T

anzunchmen
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1o Prognose 15t wechselnd und steht in Z g mut der urspr
Herzhrankheit. Davern die Falle langer als 24 Stunden oder st die Zahl der
Herefrequenz sehr hoch, ist die Gefahr der Herzinsuffizienz sehr grof Je junger
das Kind, desto schlechter 1st die Prognose.

Einc Therapie der P T erubrigt sich glucklicherweise 1n vielen Fallen durch
die spontane Normalisierung. Nur selten kann der umlaterale Druck auf den
Simus caroticus den Anfall unterbrechen Der bilaterale Druck auf den Sinus
caroticus 1st zu s ermeiden Prostigmin in emer Dosierung von 0,05 mg bis 0,10 mg
pro Dosis, subkutan oder intramuskular 1erabrescht, 1st nur selten wirksam Dasg
Mecholyl 1n der Dosis zwischen 0,25—1,5 mg wird 1m Kindesalter kaum mehr
angewandt (Todesfalle) Als Antidot 1st Atropin anzuwenden Eme wemger
starke Wirkung hat das Acetylcholin m der Dosis von 1—+mg Cunningham
und Sehmtzker gaben 0,2 mg i.v Acetylcholin beir emem 9 Monate alten
Kindo mit schlagartigem Erfolg. Landtman gibt }/; mg, Kreutzer steigt bis
3 mg Prostigmin i. v., Mannheimer gibt Neostigmun '/ mg subkutan (ber emnem
3 Wochen alten Kinde) Langendorf und Pick haben im Kindesalter Acetyl
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Abb 185 Fall155 W P 7, 4 Wochen Ksp J Nr 2383{47

&) TKG mut 6 Wochen wahrend des Anfalles Regelmabuger Rhy thrmus T'requenz
273/Min PQ 0,087, QRS 0,047 T positev 1n T, negativ i IT und IIT ST gesenkt
in allen Brostwandableitungen T positrv 1 Vs, biphasisch m V,, negativ in V,
EKG Diagnose Aunkulare Paroxysmale Tachyhardie EKG-Zeihen emmes gene.
rabsierten Innensehichtschadens

b) EKG mut 19 Monaten Spatkontrolle Normales EKG
¢) Rontgenbild ber Fall 155 VergroBerung des Herzens wahrend des Anfallcs,
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Abb. 186 Fall 156 H F o, 9 Monate hesp J.\r 3277151
Paroxy stnale Tachy hardio mt Wolf Parhinson-White-Sy adrom.
8) Liiphysem mit pscudonormaler Herzhonfiguration wahrend des Anfalles

Trequenz 300/Min. EKG-D: : T lo Tachy hardio (sup lar1).
b) Herzs ergrofierung nach dem Anfall, beun Verschwinden des Lmphysems LKG
nach dem Anfull- Regelmaliger Sinusthythmus, Frequenz 111/Mun, PQ 0,08,
QRS 0,10, QT 0,30” (normal). EKG Diagnose: Wolf Parkinson-W hite-Sy ndrom
(verkurzte PQ-Dauce mut deformuertein und yerbroitertom QRb).
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cholin Bromid mit Erfolg angewendet Dio Initialdosis betragt 1 mg 1 v., nach
wenigen Minuten jst bei mangelndem Erfolg eine um 1 mg groBere Dosis zu
wiederholen, Dami$ werden 1 Net i vermicden, Vor-
sichtshalber 1st fur den Fall eincs Herzstillstandes eine 1 v -Spritze mut Atropin
vorzubereiten, Haufig wird das Chinin verwcndet, wobei erst eme Testdosis von
10—20 mg per os zu verabreichen ist, die auf 23 mg pro Dosis 4+—G6mal pro die
7u erhohen ist, Nach Mooro 1st die Dosis des Chinidins viel hoher anzusetzen.
Er empfiehlt, bei esnem 6 Monate alten Kind mut 40 mg zu beginnen und zwer-
stundlich auf $0—60 bis 120 mg anzusteigen Eine stetige hlimische und elektro-
bardiographische Kontrolle 16t bei dieser Medikation unerlaBlich Chimdin st
besonders bei ventmkularer P.T anzuwenden, es wird auch prophylaktisch
verabrescht.

ntrkularen P, T — sind die

N Dosis von 1,0—1,2 mg Digi-

.- . -1 ‘en vor (Neugeborene Y/ m2,

1 Jahr alte Kinder 1, m2, 2 Jahro alte Kinder 1/, m2), was emner Dosierung von

0,06 mg pro kg fur die Saughnge entspricht Willischlagt vor, berm Neugeborenen

zneimal 0,1 mg Diganid 1 m und dazu dreimal 3 Tropfen per os, pro dre, zu
verabroichen  Wir pflegen das Cedilamid zu geb h Die S: d

betragt fur die Sauglinge 0,06 mg/kg per os oder 0,02 mg/kg1 m oder i.v. pro die.

Auch Sauerstoff und Sedativa wie Morphium sind zu gebrauchen (Kapitel V)

Nach Silverman und Werner st bet Formen mit Wolff Parkinson-White-

Syndrom Digitalis kontramdiziert und Chimdin anzuwenden

Eigene Beobachtungen

Wir haben 17 Sauglinge mit Paroxysmaler Tachykardie beobachtet, Wir
beschranken uns, wie bereits 1m Text erwahnt, auf die Beschreibung jener Formen,
die erst 1m oder nach dem Anfall eine HerzvergroBerung aufwiesen

Fall 154, 31, 10, o', 6 Wochen Jsp J Nr 5411151 (Abb 184) PQLI18
oy
g

. Tachykardie bet mut offencm distalem DB.

Fal' vy .
” . . PR
. . 5730
. . achy-
3selbe
2 der

Cyenose Hepatomegalie, kom Ficber Auf Digilamd wioder allmiblicho Normalsierung.
Nachber sah das Kind stets rosig aus Entlassung m geheiltern Zustand Das Herz hatte sich
normaligiert, Wiederholte Kontrolien bus zum Altor von 19 Monaten zoigten normale radio.
Togische 1o elektrohardiographischo Befunde,

D Aurihulare Dt alo Tuchy kardie mit H

Fall 16, H.1* 7, 9 Monato. Kep J Vr. 5277/51 (ALb 180)

Geburt normal Gelurtsgewicht 2600 g Cyanotisch sofort nech Geburt, dann Normali-
Biorung, Geht gut bis zum 9 Monat, dann Pneumonie. Wird in svhr schwerem Zustand ewmn-
€¥tesen mut Ficber, Tachypnoo und Tachykardio (300/Min) s wird eine Paroxysmale
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Tochy kardie disgnostmert und Digilamd verordnet, Auf Buibusdruck sinht dio Herzahtion
auf 180 und bleibt mindestens 5 Muuten tief, In dieser Phase 1st ain sy stolisches Gerusch zu
horen. Leukozyten 17100. EKG: (Abb. 186) Frequenz 300{Min. Andeutung van Wolff
Paskinsan-White Auf Penseillin sanhé die Temperatur langsam zur Normn und dio Paroxy smals
Tachy kardie verschwindet am folgenden Tag 2 Tage spater tntt o megaloery themart ges
Exanthem un Mund auf Spater vellstandige Normalisierung der Befunde,

Diagnose. Paroxysmale Tachykardie mit Herzyergroerung, ausgelost durch emen
Infibt bey fraghchem Vitiom cordis copgemtum Wolff-Parhmson W kte-Sy ndrom,

ANHANG

HerzvergriBeruugen heim Herzblock

Eun Herzblock als solcher fuhrt nicht zu einer HerzvergroBerung Besteht em
groBes Herz bei einem Herzblock, so 1st die Rhytl torung als Folge emner
Kardiopathie zu betrachten, Ein k Bestehen des Herzblockes findet sich
ber kongenitalen Anomalien, wahrend die erworbenen Affektionen metstens nur
zu transitorischen Rhythmusstorungen fuhren Oft sind es kongemtale Septum-
defekte, vor allem Ventrikelseptumdefekte, dio emen Herzblock verursachen
Wallgren und Windblad konnten in 66% der beschrichenen Fallo von kon-
gemtalem Herzblock einen Ventrrkelseptumdefeht nachweisen, Yater fand unter
30 Fallen 16 mit einem Ventrikelseptumdefeks. Meist besteht em particller oder
totaler Herzblock und nur sclten em smo.aurskularer Block. Donzelat fand
4 Falle von kongemtalem Herzblock auf 1100 kongemtale Hetzvitien.

Die Diagnose eines kongemtalen Herzblocks hann nach Yater nur unter
folgenden Voraussetzungen gestells werden

a) Sehr fruhzeitige elekt: i hische D Jlung des Blocks;

b) Bradykardie 1n den ersten Lebenstagen oder -wochen,

¢) Fehlen jeder Erkrankung wm der Anamnese, die moglicherv etse zu emnem
Block hatte fubren konnen

Wird an diesen Punkten festgehalten, so vermndern sich die sicheren Fallo
nut kongemtalem Herzblock betrachtlich, Jaleski und Morrison fanden 1943
ungefahr 80 Falle m der Literatur und Niemmeva gelang cs, neben der Be-
schretbung ewes eigenen Falles 200 zu sammeln

Das Winische Bitd beim Souglhing 1st g 1 jchnet durch emne starke Brady.
hardic (max. 50/Min} Hauptsachlich ber jungeren SBauglingen honnen Adams-
Stohes-Anfalle vorkommen {Fassler) In cinem unscrer Falle sanhen anfalls.
weise die Pulszahlen bis anf 23/3n. Es 15t bekannt, daB ein Block nach eimgen
Monaten serschwand (Sheridan) und auch, dal er erst nach emugen Lebens-
monaten auftrat (Heubner)

¢ primare Angiohardiopathie er

Die réntgenologische Untersuchung labt &
geno ogisctie Vhiersu 8 tuBbt die Herzhonfiguration meht

Lennen, denn der Herzblock als solcher beeint
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Mit Hife des EKG wird der Herzblock analysiert und als smo-aunkulare,
partielle, totale oder atrioyentnknlare Form bezeichnet Liegt die Storung noch
ficfer und trifft sie den imtraventrikulacen Teil des Rewzlettungssystems, entsteht
2w rechts- oder hmkssertrger Schenkelblock Der stno-aurikuiare Block 1st 1 der
Regel die Folge ciner Infehtionshrankheit Dicse letztere Storung steht viel
haufiger mit ciner Belastung des rechten Herzens in Zusarmmenhang als mut ewer
echten Veranderung hongenntaler oder erworbener Natur beider Schenkel Gleiche
elektrohardiographische Befunde zeigt auch das Cor pultionale acutum oder
chronjcum, was im betreffenden Kapitel erwahnt werden ward.
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7. Perikarditis mit Ergul

(Pseudo-VergroBerung des Herzens)

Ein,,groBes Herz** im Sauglingsalter kann auch durch etne Perikarditis verursacht
werden, die meistens 1m Verlaufe einer Pneumonic oder noch haufiger eines
Empyems, aber auch isoliert yorkommen kann (Arana) Kreutzer fugt sie als
»Pericarditis con derrame® zum Kapitel des groflen Herzens im Sauglingsalter,

-
:
o

(s

e e M
P
i

:
Bar e

Pa 198

-\bb 187 Perikarditis mit ErguB nach Empy em infol dy
Pneumonie hnks,

wenn auch das Herz als solches eher verklemers 1st und der ErguB dio Vergrobe-
rung des Herzschattens bedingt, Er weist auf die wichtigo 1adiologische Beobach-
tung hin, daB eme beginnende Pertka;

Zwerchfellwinkels zeigt und crst der

VergroBerung des Herzschattens yerurs [ u

1st, kann radiologisch sichtbar gemacht werden, indem eme Aufnahme 1 If‘"S‘"
und 1m Stehen ausgefuhrt wird, wobei die erst kugelige Konfiguration swh|l;n

emne binformige umwandelt. Alle anderen Kkl hen und elektrok
schen Merkmale, die im Erwact Iter die D 1l ermoglichen,
fehlen am Sauglingsalter oft. Die Erhohung des ST als Ausdruck emnes Auben:

schuchtschadens und spater die Tnversion der T-Zacho konnen gelegentleh

vorhommen (Abb 1s9)
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In diesem Zusammenhang ist dic akute, benigne Periharditts zu erwahnen, dio
von Barnes und Burchell 1942 beim Erwachsenen beschrieben wurde und von
Friedman auch bei 6 Kindern beobachtet werden konnte. Der bis jetzt jungste
Fall war 3 Jabre alt. Diese Formen sind klhmsch (Fehlen des Gerausches, oft
normale Sen} ktion) sowle isch von ciner rhenmatischen Per.
karditis zu unterscheiden, Das Perikardexsudat ist steral.

Die ersten Zeichen der Affektion bestehen in starken retrosternalen Schmerzen,
dem typischen penkarditischen Reiben (in 3/ der Falle). Gelegentlich treten auch
pleuritische Zeichen in Erscheinung. Zuwcilen tntt die Perikarditis nach emem
banalen grippalen Infekt auf. Nach 2—3 Wochen klingen die Symptome ab Die
Prognose 15t gut {Davies), Rezidive trcten haufig anf

Das ,,grofie Herz* ber hardialen LIrhrank m il 1t

Therapie, Salicylat und Antibiotica zeigen keinen Einfluf# Nach Friedman
hat dagegen ACTH eine rasche, eindruckliche Wirhung gezeigt.

Anhang. Zu emer ahnhichen Pscudo-Vergroferung des Herzens fulirt auch das

Hamoperikard, wie wir es bei ciner Hypoprotemnamie nfolge mtrakardialer
Injektion unmittelbar nach der Geburt beobachten konnten {Abb. 188)
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KAPITEL 1v

Das ,grofie Herz* als Begleitsymptom bei prinzir
extrakardialen Krankheiten

Der Vollstandigkeit halber werden wir kurz auf Kardiopathien hinweisen, die
weder primar noch sckundar durch Herzaffektionen bedingt sind, sondern Be-
gleitsymptome anderer Krankhei d. Hen. Vicle Erkrankungen, eimge sogar
nut emer gewissen RegelmaBigkert, zetgen eine Mitbetethigung des Herzens

a) Herzvergréfierung beim Cor pulmonale

Das Vorkommen von Herzveranderungen im Verlaufe yon Lungen. oder
LungengefaBerkrankungen 1 Kindes- und hauptsachlich im Saughngsalter wurde
fruher als eine groBe Seltenheit betrachtet. Wahrend beim Erwachsenen dieses
Krankheitshild emngehend untersucht wurde (Spuhler), gibt es uber das Vor-
kommen 1m Kindesalter nur sparliche Angaben (Feer, Putz) Wil hat ba
der Beschreibung der akuten Herzinsuffizienz bei Neugeborenen auch das Cor
pulmonale ervahnt Royco weist besonders auf die chronsche Form des Cor pul-
monale ber Pankreasfibrose mit Bronchichtasten hin, Green und Apley fanden
n 5%, von 200 Autop bei Neugeb eine pul! le Affehtion u.Is Todes-
ursache, alle dieso Falle zeigten ene Herzhypertroplie (Herzen mut einem Geo-
wicht von mehr als 25 8) Uber die Herzveranderungen ber ahuten Lungener-
krankungen finden sich 1 der Literatur nur wenigo Hinweise Walker hat bet
154 Pertussisfalien dreimal emne Herzinsuffizienz beobachten honnen und sie als
dio Folge des llen Lung physems betrachtet. Eino systematische
U g des Cor pul le wurde von de Muralt und Menano in unscrer
Khinmk ausgefubrt Die Echohung des iruckes n der Pul larterie wurdo
mit dem Herzhatheterismus festgestellt Zeichen der Belastung des rechien
Herzens traten nur auf, wenn die Lungenoberflache um mehr als die Hulfte
ausgeschaltet wurde.

Es ist eino akute, emne subakute und cine ¢ ho Form des Cor p
zu unterscheiden Die akute Form entstcht metst im Verlaufe emer Lung'c;\cr;
krankung, indem durch die Erhoh des GefaBwiderstandes im L nhreislau

cme plotzliche Uberlastung des rechten Ventrikels und eventuell des rechten
Vorhofes zustande kommt, die zum ahuten Herzyersagen fuhren kann. Das aus.
gepragte Emphysem bei emner Lungenaffehtion kann dio jntialo Dilatation und
nachfolgende Hypertrophie verdechen (Caffey). Als hypertrophisch darf die
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hit bem Cor 34t

b)

Fall 157 M K .1 Tag Kep § \r 118046

Cor acutwn bec Starde H g 1m
Alter von 3 Tagen und 7 EKG, lickon it dem Thoraxbdd
und dems EKG nech Ableilung (mit 2 Monaten)

) BEKCG uut 5 Tagen) Regetmadegor Smusthythmuy Frequonz 138/Min PQ 0,127,
QRE 0,07 , QT 0,23 (normal) ¥ sehr spitz und hoch, besondera w X1 (4,5 mm}
und w IE (3mm} & brot and tef m I, T ventrchen i allen Ablestungen EXG-
Iragnove Rechistyp, P pulmonste, partieller rechtaseitiger Block (%)

by EKG (ait 2 Monaten, nach Holung) RegelmaBiger Sunusthytiunus Freque
1280 BQ 0,16 QRS 0,03 QT 027" P narmaksiert (m 13 2 mm), g \::
sehwunden T doutheh pontiv in sllen & ", P buph b

V, P pomtn EKG Disgnow Mittelyp Dio Zewhen emer Ubetlasiung dos
rechten Herzons mnd den, wullcr dem biph Twmv,
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ibb 191 Fali138 E E Q.1 Tag dusp J.\r 6890151 -

taxo lnks Allmihl I der

Cor pulmonalo acutum bor L
HerzLonturen sone glechzeitig des EKG (sicha a, b, . d)
a) Mrt 1 Tag- -
chv:lnmﬂxgger Sinusthythmus, Frequenz 111)Mm  PQ 0,12, QRS 1,12 :
QT 0,34 (verlangert) S stark erbreitert, plamp und gehnotet an 1 und I}. .
ST isoelektrisch, T positrv m I ¥y, ¥y, ¥, T negats, V, M Shape Figure, V, schr
tiefes und broites

ZKG Diagnoe Kompletter scchtsseitiger Schenkelbloch Drehung dos Herzens

10 Uhrzeigernichtung

Wand des rechten Ventrilels bezeichnet werden, wenn sie dicker als 4 mm 1st
Allerdings gelien uber dieses Thema die Memnungen der Pathologen weit nuacumnd'cr
Auch st einc exakte Messung nicht immer durchfuhrbar Hierist (hc(l.cklmlmrdlm
graphische Unt 3 thode ein viel g Hilfsouttel fur die fruhzeitige
Erkennung eincr Belastung des rechten Herzens, Systematische elcktrohardio
graplusche Untersuchungen haben wir mit de Muralt und Menano ausgefuhrt

Das Cor pulmonale acutum kann cine schr verschiedenartige ,\tio[ogw‘ haben
Eine Lungenatelehtase, em Pneumothorax, eme Pneumonio oder eme Embolie,
ein L physem, k lo L il Lkonnen schon nach

. e chen
wengen Stunden zu emer starken Erweiterung des Herzens und zu den t) pis




e ergrolerung beun Cor pulmonate 343

Abb, 1911 Mt ¢ Tagen
QRS hemer geworden w 1 {0093, I hoher vad spitz in IF (3 mm) und in 3T
¥, und V, ST stovk gesonit Jn V, Jetzt tiefea §
BKG-Di B g der der Zeichen der
Tsweiterung des Varhofes (P pulmonale) und Zunahme der Ischamso dos sechten
Ventrskels Wensger ausgeprigte Drebung des Herzens sn Uhrzeigermichtung.

elektrokardiograpluschen Veranderungen fihren Gelingt die Steltung der Dia-
gnose frulizertry, so kann nebess der Behandlung der Grundbwankhett dureh Ver-
abrerchung vun Digitahis die Herzmsuffizienz belampfy werden

Das klinische Buid wird mezst » on den Zewhen der Lungenaffehtion beherrscht
Die Dyspnoe, die Cyanose, die Tachykardse und der Kollaps stehen im Vorder.
grund Als Herzmsuffizienzerscheinungen treten Oderne und emne Hepstomegalie
auf Ber lewchteren Formen entsteht nur eme Tackykarde und ewe lerchte Cya-
nose Viele EKG-Veranderungen bei Pertussis sind als typische Enschemungen
des Cor pulmonale aufzofassen (Fancons, Marie) Ber den sehr zahlreichen
Fallen von akutem Cor pulmonale fanden wic immer emne mehr oder wemger
lang bestebenblerbende Herzorwetterang und nuz selten wfolge des Lungen-
emphysems ane Verklemerung der Herzulhouette. Der Fall 157 darf als ty pischey
Beispiet gelten (Abb 190)
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Abb 191c it 7 Tagen
Weitero der Ut des P lo, Immer
noch Zeichen der Ischinue des rechten Ventrkels (Innenschichtschaden) Die
Drehung des Herzens 1n Gegenuhrzeigernchtung verstarks sich.

M zeigt hst eme deutliche Ausbuchtung des Pulmonal-

Das Rantg
bogens, bei schwereren Formen 1st dhe Hebung und Abrundung der Spitze als
Ausdruck der Belastung des rechten Ventrikels, und spater die Erwerterung des
rechten Vorhofes zu beobachten

Die elehtrokardi hische Us hung erfafit alle Uberg von

S an e

5 -
die Ubergangszone nicht leicht zu erkennen. Ein zweites Zeichen besteht 10 der
Inversion des T in den rechtsseitigen Brustwandabletungen (V;—V,). Bem
Saughng sind die T-Zacken physiologischerweise 1n diesen Ablestungen (u-gam';
und das Positivwerden derselben jst als pathologisch zu betrachten. Bei Jeichteren
Formen wird die T-Welle biphasisch. Dicse Veranderung gehort wio die Drehung
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Abb 191d. Mg 17 Tagen
Regelmabiger Snusthythmus. Froguenz 120/Min, PQ 6,14, QRS in I 0,047
in V, 0,45, QT 0,28” (normal) Normales CKG fur das Alter.

des Herzens in Uhrzeigernichtung zu den Fruhsymptomen Spater zeigt sich die
Senkung des ST in V,;—V; Ber Kindern findet sich normalerweise 1m Gegensatz
zum Erwachscnen emn spitzes und hohes P n IT und IIT (P pulmonale). Em P bis
zur Hohe von drer Millimeter 1st als normal zu bezeichnen. Wichtiger aber als
die absolute Hobe der P-Welle ist der Vergleich mut der spateren Normalisierung,
Das P pulmonale trtt je nach der Schwere der Erkranhung erst nach zwei bis
drer Tagen auf, kann auch nur vorubergehend erschemnen und 15 der Ausdruck
nicht nur der Hypertrophue, sondern auch der Dilatation des rechten Vorhofes,
Ewe weitere charaktenstische EKG-Veranderung bei schweren Fallen st das
Auftreten emnes kompletten oder inkompl rech igen Schenkelblock
Meistens wird angenommen, daB mfolge der Erweiterung des rechten Herzens
eme I des R ssystems entstehe, was die Verbreiterung des
QRS bis zum hompletten und inkompletten rechtsseitigen Schenkelblock erhlaren
kann. Arrhythmien sind seltener zu beobachten, Das Auftreten der vertikalen
Herzachse, die beim Erwachsenen fur die Diagnose des Cor pulmonale von
Bedeutung 1t ~pielt 1m Saughngsalter heme Rolle
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Kigene Beobachtungen

Aus den vielen Fallen unserer Kaswstik seien zwer typische Beispicle heraus.
gegnffen.

Fall 157, M K. Q, 1 Tag Ksp J Nr. JIJ9/46 (Abb 190}

Schwangerschaft und Geburt normal Starke Cianose nuch Geburt Geburtsgewiclit
2550g L g wegen L he. Beun Ewmtritt hraftige Herztone Djyspnoc
Oft schnappende Atmung Shlerodem am ganzen Korper Aspurationspreumonie, haupt-
sachlich mm rechten Oberfeld Das EKG (Ablb 190) zetgt eine starhe Uberlastung des rechten
Herzens mit fraghchem pattiellem Herzh b bild- Staike Ve des Herzens,
besonders nuch rechts. PQ 2,13 Allmahliche Normalsierung des Befundes bet Antibotiea
und Digalen

Diagnose Cor acuturm ber A

Fall 158. T . @, 1Tag Ksp J Nr 6890/51 (Abb 191).

Schuangerschaft normsl Geburt normal Kind war ganz blau und apnoich, zeigt an-
schlieBend emne schnappende Atmung Die Cyanase bheb mehrere Stunden lang hochgradig
Herztone laut, 11, PT otwas ahzentwert, ke sicheres Gerausch Rontgenbild Herz s crgrofert,

Bl

brew, Partielle Atelehtese dea hinken I P BKG  Rechtsseit
Schenkelblock (Abb 191). In den folgenden Tagen Auftroten von Odemen, bnahme der
Cyanose, unmer noch starke Dy ~pnoe, besond des Dann long
same B mt des und des EKG

Diagnose Atelehtase des hnken L ppens mut akuter Dilatation des rechten
Herzens Vi d htssehiger Schenhelblock mut Rechtshy p

Cor pulmonale subacutum et chronicum. Dicse Formen entstchen h.’mptsachllch
im Verlauf von subakuten oder chromschen Lungenaffektionen, Royce, dessen
Untersuchungen auf fruheren Arberten von Andersen, May und Low e beruhen,
betont, daB in 7%, ber dem Fanconi-Syndrom (Panhreasfibrose mit Bronchi-

Lt } emn chr hes Cor pul le zu finden sei Nadas fand unter 45 Fallen
8mal em Cor pulmonale chronicum Diese Feststellungen strmmen mit den Resul-
taten von Zollinger uberemn, dic er einige Jahre vorher aus den Untersuchungen
unserer Inder gewonnen hatte Zweifellos hat die antibiotische Therapic der
Panhreasfibrosen, die das Leben der Kmder verlangert, zur Aushildung des F""
pulmonale chronicum beigetragen Ofters fuhren auch mterstiticlle Ppeumonien,
gelegentlich asthmaide Bronchitiden beim Sauglmng und nur selten das Asthma

tuale zum Cor pul le cf In Abb 192 ist das anatomische
Praparat von Fall 159 dargestellt, emes Kindes mit Panhreasfibrose uad Bronchi-
ektasien, das im Verlauf der Jahre eme mmmer ausgesprochenero Hy pertrophie
des rechten Ventrikels aufgewiesen hatte.

Im EKG finden sich als typischo Zeichen der Rechtshypertrophie emn hohes
und spitzes P in IT und 11T, ein hohes R, ein hleines oder fehlendes Smit gosenhiem
ST und Inversion des T V, In den gletchen umipolaren Ableitungen ward auch
das verspatete Auftreten der Intrinsic deflection beobachtet, In Vg ist das 1 klen,
das § tief und das ST 1soclehtrisch, bei normalem Auftreten der Intrinsic deflection.

Die Therapie des Cor pulmonale besteht in der Behandlung der Lungunnmkhom
Bei Atelehtase ist dio endobronchiale Aspiration und bei Asthma oder Brondbior
litissind de Spasmolytica indiziert (Beispiel: Asthmolysin 0,2Dbis0,3ccmsnbhutan,




Herzagroberung bam Cos pulmonale 3

Abb 192 Fall 159 G M o 6 Wochen (Cautus nut 41, Jahren) Ksp J Nr 2728147
Anatomisches Prapmiat i deutlichen Zochen emner erzyergruBerung infolge Hy per
tyoplue des rechten Ventrikels ber omem Cor p bet Pank it
B Das Kind zoigte reit dorn Sﬂ‘uglmg«ulker eme rontgenologisch und elektro-
Lardiograpinsch featgestellte T o
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Aminophyhn rektal 125 mg 3 bis 4mal taglich, oder nach anderen AA. 300 mg
pro m2 Korperoberflache pro Dosis, oder 6 mg pro kg Korpergewicht bLzw,
150 mg pro m2 Korperoberflache, sehr langsam i. v, emngefuhrt, verdunnt in
10 com Glukoss 109, pro Dosis.) Daneben sind Antibiotica und Sulfonamide 1n
den ublichen Dosen zu empfehlen Beim Schock Analeptica, bei Herzinsuffizienz
Strophantin; weniger zu empfehlen Digitalis {in der in Kapitel V angegebenen
Dosierung).

Abb 193, LKG-Veranderung bei Fall 159 (mut 4197,, Jahren).
Cor pulmonale ch ber Pank brose mit B
Alternans; Zetchen der Rechtsuberlastung (P pulmonale 3—4 mm, Inversion der
T-Zocken in V, und Vy); Rechtshypertrophie? Terminale plotzliclie Verschlin-
merung der Rechtsuberlastung (ST gesenkt in V; und V)

Eigeno Boobachtung
Fall 159, G M &, 6 Wochen Ksp J.Av. 2728/47 (Abb. 192 und 193)

Kontrollen und £ N Esbosteht wzalie Kind hommt mit
41/, Jahren ad exitum Dre ol ) hischen und ré: hen U hungen
zeigten schon 1m Iter eme starke Ub dog rechten Herzens und oine Hyper:
trophie dos rechten Ventrikels, die im Verlouf der Jalre tnmer ausgoprigter wucden
Diagnose: Cor 1 jeum bei brose mit hicktasion
Lateratur.
rgroferung beim Cor pul .
1 Axpensew, D H.: Therapy and proguosis 3, Exuaser, M, sn. and Guasuactst, l'“(
of fibrocystic dwsease of the pancreas. The electrocardiographio dmgnoa; P
Pedsatrics 3 408, 1949 acute cor pulmonale, ,imer. Heart J-
2,Carrev, I Pediatnie X-lay Diagnosss. 533, 1952.
1 Textbook for Students and Practitoners W

-

of Prdiatrics, Surgery and Radiology Tho Fancort, G. und Fuscuknecuts
Year Book Publishers, Clucago, 1950, Tachykardio bei Pertussis. Helveh
p 330. dualr. acta 5+113, 1030,

pare



Literatar

5 ¥ezn, E.2 Kropfherz und Thymusherz der
Neugeborenen und  daughnge  Machr
Renderhk. 25:88, 1923,

6 Garvry, C. F. and Swreer, M L Cor
pulmanale dua to obstruction of the pul
monary attery by syphilitic aortic aneu
ryems, Amer, J. Med, Se. 195 679, 1039

7. Gaeex, M. and Ariey, J.- Study of car
diac endargement in infancy with caso
reporte of res erublo enlargement Pedig.
trics 5:249, 1930,

8 Mack, L, Hannts, R. and Katz, L N
Acute cor pulmonale m the absenco of
pulmonary embolisin Amer. Heart J 39-
64, 1950

9 Mz, J, Seg, G. et Euacnan, I Les
poeumocoqueluches. Sem hdp Parts 28
326, 1952,

10 Mar, C. D and Lowe, € U Fibross of
the pancreas in wnfants and children, an
illustrated review of certan chnical fea-
tures with spocial emphasis on the pul-
monary and cardiac aspects J Pediatr
34 663, 1049,

11 beMepatr, G ot Minano, H P Lecoeur
dsns les pneumopathies afantdes Helvet
paediatr. acta ¥ 623, 1933

12 Naoas, A, §, Cacan, G, Lasoine, B H
and Scawacmuny, H  dtudies m pan-

=

9

349

crennic fibrosis; cor pulmonale, chmeat

and pathologic observations Pediatrics
10 319, 1932
Purz, T und Uririe, O, Studien uber

dio Bedoutung der clehtrolerdiographn
schen Verlaufsbeobachtung des Neu-
geborenen. Zachr Kinderhh 63-136,1942.
Rovce, S W. Cor pulmonale i infancy
and estly childbood, repart of 34 patients,
with special reference to the oceurrence of
pulmonary heart diseass 1n cy stic fibrosis
of the pancress Pedatrics 8 233, 1951
seunern, O - Krewlaufutorungen ber der
Pucumonie Erg enn Med 62.1, 1942
ToMury, C E, Locur, R. B and Hurst,
J. W Chronic cor pulmonale a3 a com-
plication of fibrocystic diseass of the pan-
creas Amer Heart J 44 42,1932
Warken, § H  Cardiac complications of
pertussis. J Pediatr 40 200, 1932
Wiy, H: Die akute Herzinsuffizienz
boun Neugeborenen Schsetz med Wchr
73 223, 1943

Wicrs, H.. Pathologie des Neugeborenen
In Lehrbuch der Geburtshulfe Karger,
Basel und New York, 1948, 8 1325
Wissten, H und Zoruncen, H U.: Die
farmliire kongenitale zy stische Pankreas
fibrose mut Bronchichtasien IHelvet pae
datr acta I Suppl 1, 1945



b) Das ..grobe Herz* bei endokrinen Stérungen

In diesem Kapitel sind besonders die Herzveranderungen bet Affektronen der
Thyreoidea zu besprechen Beim Erwach sind die He ptome mit tol-
chen und manchmal entzundlichen Myokardveranderungen beim Mcrbus Basedow
bekannt (Wegelin, Lewis) Im Sauglngsalter ist dagegen viel haufiger die
Athyreose und die Hypothyreose zu beobachten Eme Herzsergroferung wird
beim Myxodem relativ selten beobachtet, nach Friedberg nur in 38% der Falle
Baratz und Bronstein wewsen auf groBe ,,Myxodemhberzen® hin, wobet sie 1m
EKG regelmafrg eme Low voltage (hauptsachlich des P und T), eine Inversion
des T und eme Verlangerung der P Q-Zeit beobachteten Die Herzy ergroBerung
sowio die EKG-Veranderungen verschwinden unter der spezfischen Therapie,
Als Ursache der Herzveranderung wird das interstiticlle Odem (Feldman), die
B-Avitaminose (Weonckenbach), die Infiltricrung mit muemahnlichen Stoffen
{Higgns) oder die stets vorhandene Anamie angenommen.

In diesen Rahmen gehort auch das Kropfherz, das ber Struma congemta in
emem hohen Prozentsatz der Falle vorhanden ist, Feer, der 1923 in unserer
Khnk diese Frage studiert hatte, kam zum SchluB, JaB die Herzvergroferung
auf die gleiche Noxe wie die Struma selbst, wie auch auf die hamody narmuschen
Storungen snfolge der Kompression der grofien GefaBe zuruckzufuhren sei. Uber
das Kropfherz hat ebenfalls Deuel berichtet

Ber den clektrokardiographischen Untersuchungen der Saughnge mit Strumen
fiel uns die Haufighert der starhen Belastung des rechten Herzens auf (Abb 194).
Radiologisch bestand neben dem Emphysem mentens cine Erweiterung des
rechten Ventrikels und des rechten Vorhofes Wir negen deshalb zur Annahme,
daB das grofe Herz bet Strumen besonders die Folge des erschw erten Lungenkrets-
lanfes darstellt, was aber noch systematisch weiter verfolgt werden muf Als
Betspnel seien das EKG m Abb. 194 sowie die Rontgenbilder vor und nach der
Jod-Therapie angefulrt Mit der Normalisrerung der Herzlonfiguration yer-
schwanden auch die Zetchen der rechtsseitigen Herzbelastung

Eine weitere kunsthch erzeugte endokrne Storung, die ebenfalls zu cinem
»grofen Herzen' fuhrt, kann dureh die Uberdosierung von Desoxycorticos
steron hervorgerufen werden Dasgsen 1st diesem Problem besonders nachge-
gangen Khnisch fallen die Tachykardie, die Herzerweiterung und der Anstieg
des Blutdruckes auf, manchmal auch Insuffizienzerschemungen, die den Tod
herbeifuliren konnen Im EKG zeigt sich eme Low voltage mit emner Abflachung
und Inversion des T.

cobachten, Bet

Auch ber Thymushy perplasie ist oft eme Herzyergroferung zu b Yo
|

der Be-prechung der Myocarditis nterstitialis haben wir bereits die diesbezuglic
Lateratur erwahnt (Oberdorfer, Ricsenfeld, Ceelen, Rieder) Die ahuten
Todesfulle, ber denen neben der HerzvergroBerung Line starhe Thymushﬂcq:las‘lf
festgestellt werden honnte, haben gezeigt, daB es sich meist um ecbto My ohardi-
tiden oder Myokardosen handelt, wober die begleitende Thy mus.,, Hy perplasio

nicht 1m ursachlichen Zusammenhang stand Wir haben aber Falle beobachten
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Eme schundare GroBens eranderung des Herzens bei Ananue wird 1m Kindes-
alter sehr haufig beobachtet

.grofie Herz bei Animien (Das andmische Herz)

Das Herz bei akuter Andmie zeigt kemne VergroBerung Das rasche Sinken des
Blutvolumens fuhrt zu einer Beschleunigung des Kreislaufes Mt der Tachyhardie
versucht das Herz, das verminderte Minuten-Volumen und den gesunlkenen sj sto-
lechen Blutdruck zu homp Die herabgesetzte K lurchblutung kann

C’ PG~ 1,98 i

- PN

Abh 198 Tall162 B W 7, 714 Monate Nsp J. Nr 5415/29
Hetzx ergroBe ruog ber hy perchromer Anamie (Hb 37 Sahlus ert)

zu emem Myolardschaden fuhren, der die Ursache eines plotzlichen Todes werden
hann Im EKG findet sich neben der Sinustachykatdie haufig eme Senkung der
ST Strecke und eme Inversion der T-Wellen Die Behandlung besteht 1n Blut-
oder Plasmatransfusionen

Interessanter rtm Rahmen unserer Abhandlung ist das Herz be1 chronischen
Anamien. Der langsam emsetzende anamisierende Faktor erlaubt dem Herzen
die fortwahrende Anpassung an den pathologischen Zustand Zoll und Mitarbeiter
konnten 1m Myokard bex chronischen Anamien emne auffallende Vermehrung der
mtraartenellen Koronaranastomosen nachweisen, deren Entstehung sie auf die
Anoxanue, das Vorhandensem son Metabolyten und auf einen mechanischen
Faktor zuruckfuhrten Die-e Anastomosen konmen sich nach Ausschaltung der
anoxamischen Noxe wieder zuruckbilden Auch ber den chromischen Formen tntt
eme ausgesprochene Tachyhardie auf Das Minuten.-Volumen vermehrt sich 1m
Verhaltus der Anvsamie bzw. der Schwere der Anamie Die Anoxame, die

230
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Vermchrung der Kontrahtionshraft und die metabolischen Storungen tm My ohard
fuliren zur Herzddatation und spateren Hy pertiophie, besonders des hanken V.
tohels. Aushultatonsch ist em systolisches Gerausch uber der Spitze wahrzu.
nehmen, dessen Charalter stch mt dem Lagewechsel andert Auch uber der
V' jugulans ist oft em Gerausch zu horen Einen Galopprhythmus honnten wir
wie andere AA nur sehr selten beobachten (Granata) Das Auftreten einer
Herzinsuffizienz ber emer Anamie spricht in der Regel fur die Kombmation mit
emer anderen Kardiopathee (Porter)

Das Réntgenbild zeigt eine deuthiche VergoBerung, hauptsachlich der hnken
Herzabschmtte

Im EKG sind neben der Smustachyhardie und Zeichen der Myokardschadr-
gungen (ST gesenkht, Inversion des T, evt] Low voltage) auch gelegentlich Ver-
anderungen 1m Sinne etner Linkshypertrophie zu finden,

Die Therapie besteht nur 1n der Behampfung der Grundhrankheit Die Ver-
abrerchung von Digitalts 1st kontramdiziert Glukose oder Laevulose und Vit-
anune konnen yersucht werden

ligone Beobachtung

Fail 162, B W & 71, Mlonate hsp J “r 541529

Gebwtsgewicht 3300 g Lingewiesen wegen Gewicht<abnahme, Mathighet und Blawe
Im Spital wird eme hyperchrome Anamue festgestellt Hb 37 nach dahl, Lrthrozyten
L9 Ml Fatbewndex 1,2 Herztone yem, sehr rasche Herzahtion Rontgenbild Herzvergrofe
tungm toto PQ 1,98

Diagnose Hermagiofierung bet by perchiomer Anwmio
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d) Das ,grofie Herz* bei Avitaminosen

Eme HerzvergioBeruny tntt hauptsachlich ber der By-Avitamimnose, der Beri-
Beri-Krankhest auf (Wenekenbach, Weiss, Blankonhorn). Auf das Vor-
hommen emes Ber-Beri.Herzens im Saughngsalter Laben besonders japanische
AA und Apffel hingewiesen

Em alnliches Bild wird auch bex Kindern nut MehInahrschiaden (Kwashiothor)
beobachtet. Seapaticei und Seganti baben in einem groBen Prozentsatz der
Fallo eine deutliche Herzy eryroBerung festgestellt, dic cbenfalls auf emo B-Avita.
mingse zuruchgefubrt wird.

Emn ,grotes Herz* wurde Lesonders in fruhcren Jahren ber Shorbut (Salle,
Erdkerm} sowse bet Rachites (Finhelstein, Abt) beschrieben Bei der letzteren
Affektion wird 1m Schrifttum die Hypertrophie des linken Ventrikels hervor-
gehoben

Das klinische Bild 1st gel hnet durch eine Tachyhardic und cine Herz-
vergroBeruny, die zur Herznsuffizienz, ja sogar zum Tode fuhren hann Erhohung
des Blutdruches und Odeme wetden oft erwahnt.

Im EKG besteht eme Verlangerung der QT-Zeit, ane Abflachung des T bus
zur Inversion und eme Low voltage Oft wird auch eme verlangerte oder s erkurzie
PQ.Zewt beobachtet (Epatein)

Wenekenbach fand bei der lustologischen Untersuchung soleher Herzen eme
hyaline und fettige Degencration der Myokardfasern, oft cine Schwielenbildung
Wir stellten im Falle 163 die Ve il emner B-Avs (Abb 197}
Fall 164 zeigte emen typischen Mehinahrschaden mit HerzvergroBerung Im
EKG fanden sich die charakteristische Abflachung bis Inversion der T-Wellen
in den Standardableitungen mit Low yoltage (Abb. 188), die sich zwe1 Tage spater
nach mtravenoser Therapie mit 25 mg Vitamun By normahsiert hatten.

Tigene Beobachtungen

Fall 163. N A (5, 4 Movute Asp J Ar £349/29 (Abb. 197).

Geburtsgewicht 3250 g Wird wegen cew.cmmxumnd, lmklnrem Status febrlis ewn-
gewicsen Kind zeigt 1m Spital emno starke Hj pert starhe
Dysuop)ue Es wud ene B Avitammose vermutet Ber ‘clabrenchung eines Hefe Gemuss-

ap: rasche I3 und Hellung bild beim Tintritt Starke Herzy crgrofies
rung TQ L2,

Diagnore B Avttaminose (%)

Fali 164 G A v, 9Monate {Aus der Unincrmitats Konderlliwh IRom, Dirchtor Prof
€ Froatal)
Gchurtsgowicht 2400 g

01, Brotmcll 14 Tago vo

rergroBat, Toneschwach,

Therapse

Diagnone Heraergroferung ber Mhlnahrschaden Avitammons 13,
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@ 1,72

Abb 197 Fall 163 N A o, 4 Monate fisp / \r 4349/29
Herz ba B A taniose

Abb 19% Fall164 G 4 ©, 0 Vonate (dus dor Unnertats Kunlahnih ltom, Dirchtor
P1of G Frontah )

IKG ber Mehlnahrschaden vor (a) und 48 Stunden nach Beguan dor Thm;

wut 23 g Vetamun Byt 3 (b) Low voltage mut lew hier Tnvepuon in I und m

IV R die seh nach der Therapio normalvactt hat

pie
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¢) Das ..grolic Herz* bei essenticller Hypertonie
und bei Nierenerkrankungen

Sowohl die essenticlle wie die durch Nierenaffehtionen bedingto Hypertome
hann zu Herzy ergroBerung fuhren. Essentielle Formen werden im Sauglingsalter,
schon wail systematische Blutdruckbestimmungen aus technischen Grunden
schwer durchfuhrbar sind, kaum gefunden. Taussig und Remscn Lonnten cine
essenticlle Hypertonie bet emnem 2 Jahre alten Kinde beobachten, Zur Differen-
tialbagnose mud der Blutdruck an allen Exirenmtaten gemessen werden, Bo
emem alteren Kindo sahen war im Verlaufe ciner Feerschen Neurose (Akrodyme)
mit Hypertonie emne fortschreitendo HerzvergroBerung mut aortaler Konfiguration
auftreten

Im EKG blden sich die Zeichen emer Uberlastung und spater einer Iy per-
trophie des Imhen Herzens Manchmal werden auch Zeichen cmes Myokard-
#chadens, sogar eines Koronartypus festgestellt

Dio i der Erwachsenenpathologic wohlbekannten Nierenerkrank be-
sonders NrerenmiBbildungen, konnen aueh im Sauglingsalter vorkommen Iie
Prlatation und spatere Hypertroplue des hnken Ventrihels hann sich im Verlauf
weniger Wochen oder Monate cinstellen

Das EKG reigt Zeichen der Uberlastung des hinhen Herzens (left ventrienlar
stram), oft mit hnksseitigem Schenkelblock

Taterstur
Das . grofie Herz® be essentrelter Hypertome wnd bes Nus et hranhssngen
1 Tavssic,H 13 and s ween, DB Dwential

Eyprtiension 1n bay of two yeurs of age
Tt Tokny Hophins Hosp 37 183, 1935,
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f} Das

Herz crgroBerungen hounen hauptsachbich nach Uberdosicrung von Flussig-
keiten auftreten, was fur das Sauglmgsalter im Hinblick auf die Behandlung der
Toxthose durch ntray enose Daucertropfmfusionen von grofler Bedeut.ng jst, Sehr
haufig honnten wir deshalb ber der Anwendung von Dauertropfmfusionen nach
emcr vorubergelienden Besserung des Allgememzustandes Dyspnoe und Cyanose
auftreten sehen

wgrofie Herz bei Behandlungsfehlern

Die rontgenologische Untersuchung, die 1m akuten Stadsum ewmne fur die Toxi-
kose typische Herzy erhlemerung gezeigt hatte, laBt spater mn solchen Fallen eme
starke Erseiterung des Herzens erhennen. Wird dte rehydricrende Therapie nicht
sofort eingestellt, droht das Kind durch das Versagen des Herzens ad exitum zn
hommen Im Fall 165 kam es infolgo Flussigkeitsuberdosterung zu den eben be-
schriebenen Herzveranderungen In diesem Kapitel mu auch auf dic Herz-
vergroBerung nach zu holier Desoaycorticosteron-Dosierung hingewniesen werden

Ligene Beobachtung

Fall 165. M R o, 5 Monate K#p J Ar 155/46

Wrd engowsesen 1o einem schr selvweren Allgememeustand mit der Diagnoss 1§ hiose
Ls werden und cme D aut Rochealz-
losung v erat: Ve dann waeder Ve ezsch]odwenmg des Zustandes
Normalisierung und Hetlung nach Absetzen der Flussigheitstherapio Réntgenbild Beun
Luntritt starl serkleinertes Herz, wie es bor Toxihosen 1egelmaiig beobachtet wird In der
Verschlummerungsphase 1st das Herz stark dilatiert wegen der Flussigkeitsubertastung In der

. 2er H

Diagnose Infektioso Toxihose

) Das ..grofic Herz* wird noch bei anderen,
selteneren Affektionen

beobachtet wie bei Chondrodystrophte und bei allergischen Diathesen In solchen
Fallen handelt es sich allerdings oft um echte My okardosen oder Myokarditiden

Dic Therapie bestelit in der Bekampfung der Grundkranhhert,



Karrirer v

Die Behandlung der hiimodynamischen
Herzinsuffizenz beim Siugling

1. Spezifische Therapio
Antibiotica, Sulfonamide, Cortison, ACTH, Salicylate, Vitamun B, usw

2 Allgemcine Therapie .

a) Die Digitalis-Therapie. Die Sattigungsdosis stelit jeno Digitahismenge dar,
mt der dio optimale Wirkung ohne toaische Erschemungen erreicht wird Diese
Sattigungsdos:s 1st je nach dem AusmaB und der Raschheit des Auftretens der
Herzinsuffizienz innerhalb wenger Stunden oder mehrerer Tage zu verabreichen
AnschlieBend an die Verat der Sattig] d soll nur noch dio Er-
haltungsdosis gegeben werden, wober die Resorptions- und Elimmationsschnellig-
keit der betreffenden Digitahspraparate sowie die mdividuetto Ansprechbarhest
berucksichtigt werden mussen Jedes Kind, das unter Digitals-Therapie steht,
muB sorgfultig beobachtet werden Die klimschen Zetchen der begmnrndfn
Intoxikation smd die Bradykardie, das Auftreten von Extrasystolen und Er-
brechen Im EKG finden sich parallel dte Senhung der ST-Streche, eine gir
landenformige Veranderung der ST-Strecke in entgegengesetzter Ru‘hmng'dﬂ
Lustralschwankung, die Verkurzung der QT-Zeit, die Inversion der T-Welle
und die Verlangerung der PQ-Zeit. Diese Anzeichen honnen elegentirch
bereits vor dem Erreichen der Sattigungsdoss auftreten oder 2 bis 3 Wochen
nach Absetzen der Therapie noch vorhanden sein. Im Hinbhck auf die grofie
individuclle Reaktionsserschiedenbeit sind die hier angegebenen Zahlen ,cui
grano salis* anzuwenden

Digitosioum (setnes hristallisiertes Digitalis Gly hosid, Hauptgly hosd der Dygitali purpur ay
a Digital 1gu, Crystodigin, Digitoxin

Per 0s wird%es rasch und gut resorbiert, langsam ausgeschiedert, stathe Kumulation,

betrachtliche Toxiztat, langsame, bradyharde Wirhung

Sattrgungedosts 0,02—0,04 mg/hg per 05,1 v oder 1 1 (0,3—0.0 mg/in2 per ot
tv oder 1. m) 1 Tropfen = 0,02 mg

Emlaltungsdosss /s bis 1, der Suttigungsdosis pro die, auf 3—3$ Dowen verte at
(0,08 ngfm? per ox)
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teetyl-Dhgoxin wie Digitoain, aber wentgee starhe Kumulation und Toxizitat, wird rascher
ausgeschneden, brady harde Wirkung
Shttigungsdosis: 0,02~—0.04 ingfhg per oy (0,3—0,8 mg/in2 per o, t m oder 1 v.)
1 Tabletto = 0.2mg 1 com = 0,8 mg
Liholtungsduss® 1y bia 3,4 der Sattigungsdons pro dio (bet Kindern feblt allerdings ane
genugende Lefahrung), suf 3—34 Dosen verteilt

Cristafoln (hrtallracrtes Digitals purpuna Glyhowd - naturhichen Mislhuangsyerhait-
rsen),
Yer o3 gut bicrt, langsam d
brady harde Wirkung
Sattigungsidosis, 0,02—0.06 ing/hg pec os, ¢ m. urd ¢ 8 (0,3—0,6 mg/m2).
rhaltungadosis 1f; bis 1y der battigungsdous pra die, suf 3—$ Dosen vertollt
8 Tropfen = 0,03 mg, 1 eem peroral = 43 Tropfen = 0,25 mg,
1 ceut Ampullen 0,25 mg.

starke Kuulation, mabige Toxiztat,

Digilarnd (reue hristalimerto Glykoswen der Digitalis lanata, Lanatosido ABC)
Per os wird es rasch und gut rexorbiert, zemlich rasch ausgeschieden, starhe Kumu
lation, brady harde Wirhung
Sattigungsdosis  0,02—0,06mg/kgperos,1.x odert 1n (0,61ng/m2 per 03, 1. m. oderi )
3 Tropfen = 0,03 mg

L ca 1y der pro die, auf 3—4 Dosen vertailt

Digexin (rewncs hristallistertes Glyhoud der Digitabs lanata).
Der 0s wird es sehr gut und rasch resorbiert bonst wie Digitoxin,
Sattigungsdosts  0,03--0,06 mg/kg per os, 1 m 1 V. nur nach V
13 Doswrung ca iy der peroralou Dosis

Lrhal 2

ca 1, der 4

Cedilamd {remes Lanatosid C)

Per 03 wud es muttelmilig resoi biert, wehwache Kumulation und Toxizitat, schwache

Trrady karde ¥ nhkung, rasche Wirhung

Rasche Sathgungsdoss 08 mg/hg per 08, auf 3 Dosen vertet (0,8 tng/m2 per os
oder 0,6 mgjm2 1.v }
3 Tropfen = 0,1 mg
0,02 mg/hg i.m. oder 1 v., bis zu 3mal m 2¢ Stunden.
Leem = 0,2 mg

Langsamo Sattigung,  (auf3—7 Tage zu \erterlen): Taghche Dosts 0,02—0,04 mg/hg
per os bzw 0,008--0,016 mgjkg 1 v

Esbaltungsdoss 0,01—0,023 mg/kg per os, auf 3 Dosen 1 ertedt

Straphanthin K, z. B Strophosud, Kombetin:
Selir rasche Wirkung, bradykarde Wirkung sehr schwach, Kumulation sehir schy ach,
Sattigungs- odur Erhaltungsdosis. 0,003—0,91 mgfkg 1.v pro dio,
1eem = 0,2510g
Strophanthin G, 2 B Uabame
Wie Strophanthin K,
Sattigangs. und Erhaltungsdous. 0,008 mg/kg s 0,012 mgjkg 1 v. pro dio.
Lcem == 0,25 mg
In der Regel ward btrophanthin etnmal taglich verabreicht,
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b) Sedativa
Phenobarbitalum (Luminal)
2—3 mgflg/die oder
30—60 mg/m2 (Neugeborene ¥y m2, Ijahriges Kuwd ca. Y m2,
2jahriges Kind Y/, m2) Ein- s dreimal taglich
Rektal doppelte Dosis,

Morphinum hydrochloricum (cave, wenn Lungen- oder Leberhranh-
heiten)
0,25 mg/kg/die oder
6,0 mg pro m2, evtl zu wiederholen
Die gunstigen Resultate sind auch im Saughngsalter grofier als
die Gefahr

¢) Sauerstoff: Reichlich zu verabreiehen Konzentration max 409,

d) Diuretika: Purine
z B. Theophyllin aethylendiaminum (dAmmophyllin- Euplilln)
0,125 g, 3—imal taghch rektal, oder
300 mg/m2 pro Dosis mehrfach
(006 g/kg. mn 10 cem Glukose 10% langsam zut spritzen adcr
150 mg/m2 pro Dosisi v mehrfach

Queckstlberderivate werden selten angewandt

) Didt. Zu Beginn 1st eme emetBreiche Kost zu terabreichen Vitanuae, be-
sonders B.Komplex, 3mal mehr als dem taglichen Bedarf entspricht Eunschran-
kung der Natriumzufuhr unerlaBlich Pennac (salzarme Pulvermulch) Damt
erubngt sich die Emschrankung der Flussigheitsmenge Evt] Kunstharzpraparate.

f) Analeptika. Ermge AA pflegen auch Analeptika zu verabreichen, was wir
als uberflussi betrachten In Frage kommen Coffein (0.3 g/m2 evtl zu wieder-
holen), Coramm {15 ec per os, 1 m i v mehrfach), Cardiazol,
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