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Untypical single ventricular septal defect 

Summary. A case of a congenital cardiac malformation in form of a single 
ventricular septal defect is reported and histopathologic findings are pre- 
sented. The possible origin with regard to its untypical localisation is dis- 
cussed. 
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Zusammenfassung. Es wird fiber einen isoliert ausgebildeten Ventrikelsep- 
tumdefekt seltener Lokalisation und ungew6hnlicher Auspr~igung berichtet. 
Funktionelle Auswirkungen der Septumanomalie wurden durch eingehende 
histologische Untersuchungen tiberprfift. Unter Einbezug der Ergebnisse 
zus~itzlich durchgeffihrter histochemischer Untersuchungen wurden Deu- 
tungsversuche der Entstehung der embryonalen Septumfehlbildung unter- 
nommen. 

Schliisseiwort: Ventrikelseptumdefekt, seltene Lokalisation 

Einleitung 

Angeborene makroskopisch sichtbare Strukturanomalien des Herzens bilden 
die gr66te Gruppe unter den congenitalen Mi6bildungen (Okada und Mitarbei- 
ter 1968). Angaben zur Hgufigkeit angeborener Herzvitien k6nnen zum einen 
aus klinischen Erhebungen, zum anderen aus Sektionsstatistiken entnommen 
werden. Mitchell und Mitarbeiter (1971) stellten bei einer Untersuchung von 
56109 Geburten in 457 F~illen eine Herzfehlbildung lest, entsprechend 8,14 pro 
1000. Bei den yon Hoffman und Christianson (1978) ausgewerteten 19502 Ge- 
burten wiesen 163 Neugeborene einen Herzfehler auf, entsprechend 8,56 pro 
1000 Lebendgeburten. Bei den miterfa6ten Totgeburten schwanken die Anga- 
ben zwischen 2,75% (Mitchell und Mitarbeiter 1971) und 7,7% (Hoffman und 
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Christianson 1978). Die aus Sektionsstatistiken zu entnehmenden Angaben zur 
H~iufigkeit von Herzfehlbildungen unterliegen entsprechend der Zusammenset- 
zung des Obduktionsgutes einer grogen Variationsbreite. Bei 6473 Kindersek- 
tionen (bis zum 14. Lebensjahr) land Schultrich (1977) 839 (= 12,69%) angebo- 
rene Herzfehler, Csontai und Jellinek (1959) ermittelten bei 1352 Sektionen bis 
zum 15. Lebensjahr einen Anteil yon 8,43%. Die yon Schultrich (1977) vorge- 
nommene Berechnung des Herzfehleranteils am gesamten Sektionsgut im glei- 
chen Zeitraum ergab dagegen eine Hfiufigkeit von 2,45%. 

Bei den congenitalen Kardiopathien bilden die Defekte der Herzkammer- 
scheidewand (VSD) die gr5gte und wichtigste Gruppe. Neben unterschiedlicher 
Ausprfigung und Lokalisation treten sie sowohl isoliert als auch assoziiert mit 
anderen durch regelwidrige Teilungsvorg~inge des Truncus arteriosus communis 
bewirkte Stellungsanomalien der grogen Gef~ge (Fallot IV und V) auf. Bei den 
von Hoffman und Christianson (1978) untersuchten Neugeborenen betrug der 
Anteil der isolierten Ventrikelseptumdefekte 30,3% (Fallot IV = 5,1%), w~ih- 
rend bei den Totgeborenen in 34,7% (Fallot IV--3,4%) ein VSD festgestellt 
werden konnte. Nach einer von Reinhold-Richter und Mitarbeiter (1987) durch- 
gefiihrten Nachuntersuchung von 642 Herz-Lungen-Pr~iparaten mit angebore- 
nen Herzfehlern von im Kindesalter Gestorbenen betrug der Anteil des VSD 
15,0% gefolgt von Transpositionen der grogen Gef~ige (14,3%) Fallot-Kom- 
plexe (13,2%) und tier Aortenisthmusstenose (10,6%). 

Die Darstellung der pathogenetischen Mechanismen des teratogenetischen 
Ablaufs morphologisch erfagbarer Fehlbildungen des Herzens war Gegenstand 
zahlreicher Untersuchungen (Chiari und Pilpel 1924; Wenner 1924; Goerttler 
1958; Barthel 1960; Bankl 1977). Eine grundlegende und auch heute noch viel 
beachtete pathologisch-anatomische Abhandlung fiber die Entstehung der Sep- 
tumdefekte verfaf3te Rokitansky (1875), der erstmals eine nach topographi- 
schen Kriterien ausgerichtete schematische Einteilung vornahm. Erste einge- 
hende rein klinische Beobachtungen wurden von Roger (1879) mitgeteilt. 

Im Gegensatz zu friiheren Vorstellungen von genetisch determinierten Herz- 
entwicklungsanomalien werden heute zunehmend den Embryo sch~idigende 
Umwelteinfliisse diskutiert, die eine Hemmung der regul~iren Organentwick- 
lung induzieren. 

Neben Schadstoffeinwirkungen (T6ndury 1955) werden auch Sauerstoff- 
mangel (Biichner 1948; Schellong 1954; Riibsaamen 1955), diaplacentare To- 
xinwirkung oder eine infektionsbedingte StOrung des miitterlichen Stoffwech- 
sels (Wenner 1924; Biichner 1955) als urs~chlich fiir die Ausbildung von Herz- 
vitien diskutiert. 

Die tiberwiegende Mehrzahl der isoliert auftretenden Defekte des Septum 
interventriculare ist im Bereich der Pars membranacea ausgebildet (Selzer 1954; 
Doerr 1960). Sie entstehen durch Entwicklungsfehlbildungen im membran6sen 
Anteil des anterioren Septums mit der Folge eines unvollst~indigen Verschlus- 
ses des Foramen interventriculare. Auch in den muskul~iren Anteilen des Kam- 
merseptums kOnnen Defekte ausgebildet sein (Grosse-Brockhoff und Mitarbei- 
ter 1960; Friedman und Mitarbeiter 1965), wobei jedoch Defekte im caudal der 
Pars membranacea gelegenen rein muskul~iren Septumanteilen sehr selten loka- 
lisiert sind (Heath und Mitarbeiter 1956; Gall und Cooley 1961). Diese werden 
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nach der Einteilung von Rokitansky (1875) als Defekte an ungew6hnlicher 
Stelle klassifiziert. 

Mit folgendem Obduktionsfall soll ein derartiger, ungew6hnlich lokalisier- 
ter Ventrikelseptumdefekt demonstriert werden, der selbst von Erfahrenen bis- 
her noch nicht beobachtet wurde. 

Kasuistik 

Ein 8 Monate alt gewordener m/~nnlicher S~ugling wurde morgens yon seiner Mutter in Bauch- 
lage mit durchschwitzter Bekleidung leblos aufgefunden. Nach Angaben der Mutter soll der 
S~iugling zuvor keine Krankheitssymptome geboten haben. Wegen typischer Kriterien wurde 
er als sogenannter pl6tzlicher Kindstod angesehen. 

Obduktionsbefunde (S.-Nr. 262188). Neben eindeutig morphologisch nachweisbaren Zeichen 
einer Meningitis, einer Laryngitis, einer Nephritis sowie einer zytomegalen Infektion beider 
Parotiden imponierte makroskopisch ein isoliert ausgepr~igter auff~lliger Herzbefund (Abb. 
1). Weitere Fehlbildungen lagen nicht vor. 

Das nieht vergr6Berte Herz wies im rein muskul/~ren Anteil des Ventrikelseptums einen 
isolierten, quer durch die Muskulatur verlaufenden, scharf begrenzten r6hrenf6rmigen Sep- 
tumdefekt auf, der sich bis zum Endocard des rechten Ventrikels sondieren lieB. Die den Ka- 
nal umgebende Septummuskulatur zeigte keine makroskopisch erkennbaren Ver~nderungen. 
Das Endocard, welches sich offensichtlich in diesen Kanal einstfilpte, erschien gering bindege- 

Abb. 1. Isolierter r6hrenfOrmiger Defekt im mittleren rein muskuRiren Herzkammerseptum 
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Abb. 2. Bindegewebiger Verschluf3 der rechtsventrikul~iren Offnung des interventrikul~iren 
Kanals, van Gieson-F~rbung, mittlere Vergr0Berung 

Abb. 3. Randzone des Defektes. Fehlende Endothelauskleidung. Auf Faktor VIII Antigen- 
positiv reagierende Endothelzellen benachbarter Geffige. Negative Reaktion im Bereich des 
eingestiilpten fibr6s verdickten Endocards, mittlere Vergr613erung 

webig im Sinne einer Endoeardfibroelastose verdickt. Weitere pathomorphologische Befunde 
konnten nicht nachgewiesen werden. Sowohl das Forman ovale als auch der Duetus Botalli 
waren geschlossen. 

Histologische Untersuchungen. Der Defektbereich wurde besonders eingehend mit Serienstu- 
fenschnitten untersucht. Dabei best~tigte sich der makroskopische Befund eines isolierten 
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Septumdefektes, dessen bindegewebige Randbegrenzung strukturm~il3ig dem benachbarten 
Endocard entsprach. Der Kanal verlief bis dicht unter das Endocard des rechten Ventrikels 
und endete dort blind. 

Die verst~irkten bindegewebigen Strukturen am Ende des Kanals yon der Art eines chro- 
nischen Granulationsgewebes deuten wir als Effekt eines nachtrgglichen Verschlusses einer 
zuvor offenen Verbindung zwischen dem linken und rechten Ventrikel (Abb. 2). 

Zur weiteren Differenzierung der Gewebestruktur der Defektzone wurde immunhisto- 
chemisch unter Einsatz des Anti-Human-Faktor VIII Antigens geprtift, ob der Defekt eine 
Gef~gendothelauskleidung aufwies. Wie auf Abb. 3 ersichtlich, stellen sich die Endothelzel- 
len an benachbarten Gefggen positiv reagierend dar. Dagegen fehlt eine positive Reaktion in 
der Defektzone. 

Diskussion 

Defekte  des Septum interventriculare gehOren - zahlreichen pathologisch-ana- 
tomischen Zusammenstellungen und klinischen Querschnittsuntersuchungen 
zufolge - zu den Herzbildungsanomalien, die entweder isoliert oder mit ande- 
ren Herzfehlern kombiniert  auftreten und Hemmungsmigbildungen darstellen. 

Meistens handelt  es sich um sogenannte hochsitzende Defekte im Bereich 
der Kammerbasis, selten sind sie in den mittleren und unteren rein muskulfiren 
Septumanteilen ausgebildet mit groger Variationsbreite beztiglich Form und 
Ausmag (Lev 1959). Bei den von Gall und Cooley (1961) chirurgisch behandel- 
ten 250 isoliert ausgebildeten Kammerseptumdefekte  betrafen nur 2,4% derar- 
tig untypisch lokalisierte rein muskul~ire Fehlbildungen. 

Bei dieser demonstrierten Defektbildung erhebt sich zunfichst die Frage 
nach m6glichen funktionellen Auswirkungen. Die eingehende histologische Se- 
rienschnittuntersuchung der Septummuskulatur im Bereich der Defektzone er- 
gab keine morphologischen Auff~lligkeiten an der Reizleitungsmuskulatur. 

Infolge einer sekund~ren bindegewebigen Obliteration der ehemals often- 
sichtlich bestehenden rechtsventrikulfiren Offnung des bindegewebig ausgeklei- 
deten Kanals k0nnen auch h~imodynamische Auswirkungen sicher aus~eschlos- 
sen werden. 

Die Entstehung dieses ungew6hnlich lokalisierten Septumdefektes l~if3t un- 
ter Berticksichtigung der sehr komplizierten und fiberaus komplexen Entwick- 
lung des Herzens mehrere  Deutungsversuche zu. 

1. Die Lokalisation und Form des Defektes l~f3t an eine interventrikul~ire Ge- 
f~igverbindung denken. Diese Hypothese wird jedoch durch die Ergebnisse der 
feingeweblichen und histochemischen Untersuchungen widerlegt, da typische 
Gef~iBwandstrukturen im Bereich der kanalartigen Defektzone nicht ausgebil- 
det sind. 

2. Da w~ihrend der embryonalen Herzentwicklung das primfire Kammersep- 
turn vom Knick des prim~iren Herzrohres v o n d e r  Herzspitze auf die Herzbasis 
zuw~chst, k6nnte der Kanal dem Rest eines unvollstgndig aberbriickten Mus- 
kelanteils entsprechen, der sekund~ir bindegewebig am rechtsventrikul~iren 
Ende obliterierte. 
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3. Das Kammerseptum besteht w~ihrend seiner embryonalen Entwicklung zu- 
n~ichst aus einem lockeren Netzwerk trabekul~irer Muskelbtindel, dessen LiJk- 
ken dutch Gr6Benzunahme und Verschmelzen einzelner Biindel geschlossen 
werden. Bei mangelhafter oder gar fehlender Obliteration der intermuskul~ren 
Zwischenr~iume kann dies zur Ausbildung sogenannter Intertrabekularl~icken 
fahren. 

Uber  eine derartige, bei einem 39 Jahre alt gewordenen Mann ausgeprggte 
Defektbildung berichtet Heschl (1862). Nach seiner Beschreibung wies das 
Herz einen vom linken Ventrikel ausgehenden, schr~ig nach unten dutch das 
Septum verlaufenden und in der Spitze der rechten Kammer endenden mit En- 
docard ausgekleideten Kanal auf. Neben Herxheimer  (1910) beschreibt auch 
M6nckeberg (1924) die Septummuskulatur durchziehende als Trabekularltik- 
ken bezeichnete Kammerseptumdefekte,  deren Verschlul3 durch ihren meist 
schr~igen und oftmals gewundenen Verlauf durch Kontraktion der umgebenden 
Muskulatur bewirkt werden soll. 

Rokitansky (1875) wertet diese Anomalien nicht als eigentliche Defekte.  Sie 
stellen seiner Ansicht nach das Ergebnis einer ,,stellenweise mangelhaften Ent- 
wicklung des Septums und Kommunikation der Lticken der beiderseitigen Tra- 
bekularstrata" dar. 

Die von uns festgestellte prim~ir wohl offene Kommunikation zwischen den 
beiden Herzkammern weist im Gegensatz zu diesen Beobachtungen einen unty- 
pischen gradlinigen Verlauf auf. 

Von diesen erlfiuterten Erkl~irungsversuchen kommt dem zu 2. diskutierten die 
gr6gte Wahrscheinlichkeit zu. Weitere AufschRisse k6nnten durch die Mittei- 
lung vergleichbarer Defektbildungen gewonnen werden. 
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