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Wenn schon Beobachtungen von Atherosklerose beim Kinde zu
den Seltenheiten gehoren, so gilt dies ganz besonders fir Fille von
kindlicher Atherosklerose mit ausschlieflicher oder doch ganz iiber-
wiegender Lokalisation in der Lungenschlagader, einer Lokalisation,
die ja auch bei der Atherosklerose des Erwachsenen wesentlich weniger
haufig als in der Korperschlagader ist.

Die Bedingungen fiir das Zustandekommen einer solchen isolierten
Pulmonalsklerose beim Kinde konnten dieselben sein wie beim Xr-
wachsenen, wo alle Storungen in Betracht kommen koénnen, die mit
einer Behinderung des Lungenkreislaufes einhergehen, mégen sie nun im
Herzen, wie bei der Mitralstenose, oder in der Lunge, wie beim Em-
physem, oder in deren Umgebung lokalisiert sein, wie bei ausgedehnten
Pleuraverwachsungen und der Kyphoskoliose.

Sehen wir unter diesem Gesichtswinkel die Literatur durch, so finden
wir, daf3 mehrere einschligige Beobachtungen bei jungen Kindern und
gogar bel Foten besonders von auslandischen Autoren (Durante, Hale
White, Ballantyne) 1) gemacht sind; jedoch beschranken sich diese auf
die Angaben von gelben Fleckungen, Plaques u. dgl. im Stamm der
Lungenschiagader, ohne histologische Untersuchungen oder den Versuch
einer Erklirung der kausalen Genese ihrer Falle gemacht zu haben.

Befriedigender sind die von Posseif?) berichteten, allerdings schon
an der oberen Grenze des Kindesalters stehenden Beobachtungen, deren
Entstehung anf Mitralstenose zuriickzufiihren ist.

Weitere Fille von isolierter Pulmonalsklerose beim Kinde waren
in der mir zuginglichen Literatur nicht zu finden, so daf ich glaube,
daf3 der im folgenden mitgeteilte Fall einer ausgedehnten isolierten
Sklerose beonders der feinen Pulmonalisverzweigungen bei einem elf-
monatigen Kinde einiges Interesse haben diirfte, nicht nur wegen der
Seltenheit derartiger Beobachtungen, sondern auch als Beitrag zur Frage
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der Atiologie der Atherosklerose, die hier vorwiegend mechanisch-
funktionell bedingt erscheint. SchlieBlich diirfte er lehrreich sein fir
das Problem der Pulmonalsklerose ganz allgemein.

Krankengeschichie.

Brigitte v. A., geb.29.IX.1922. Beginn der Beobachtung 3. VIIL. 1923.
Mutter gesund, kriftig, auch wihrend der Schwangerschaft nicht krank gewesen.
Keine Frithgeburten. Vater duBerst zartgliederiger, sensibler Mensch. Leidet seit
1918 an ,,Erweiterung der Lungenschlagader (festgestellt durch einen Nauheimer
Herzspezialisten). 4 Geschwister des Vaters im Alter von 1—2 Jahren an ,,leichter
ZerreiBlichkeit der BlutgefaBe* plotzlich gestorben. Eltern nicht blutsverwandt.
An Eltern und Kind keinerlei Anhaltspunkte fiir Lues. Ein gesundes Geschwister.
Geburt normal. Im 1. Lebensjahre normale Entwicklung, nie krank. Nie Bron-
chitis gehabt. Hiufiges Erbrechen. Neuropathie. Beginn der Erkrankung allmah-
lich, etwa 4 Wochen vor der Aufnahme. Bei Riickkehr von langerer Reise fallt den
Eltern die grofe Schlaffheit und das apathische Wesen des Kindes auf. Daher
Uberweisung zur Beobachtung ins Barmer Sauglingsheim*). Status am 3. VIIL.
1923. Ca. 10monatiges Kind, 7400 ¢ Gewicht. Subkutanes Fettpolster gut ent-
wickelt; sitzt noch nicht, greift nach vorgehaltenen Gegenstéinden. Myotonus
herabgesetzt, Neurotonus desgleichen. Turgor normal. Keine Rachitis. Rachen
gerdtet. Tousillen zerkliftet. Am Herzen nichts besonders Auffalliges beziiglich
der Lage und GriBe. Tone rein. Aktion beschleunigt. Lungen und Bauchorgane
o. B. Radialisph#inomen positiv, Facialisphinomen nicht auslosbar. Geringes
Wangenekzem. Akrocyanose und leichte Cyanose der Lippen und Wangen. Keine
(Odeme. Muskulatur schlaff, motorische Riickstéindigkeit. Urin: Eiweifl +; Ery-
throcyten, Leukocyten, Epithelien. Bakteriologisch steril. Diagnose: Vermutlich
abgelaufene Diphtherie. (Dauernde bakteriologische Untersuchungen daraufhin
immer negativ.)

Blutbefund: Rote 6,6 Mill., Weifle 12 200. Hamogl. (Sahli) 719, Farbeindex
0,6. Wihrend des Krankenhausanfenthalts nimm#$ die Cyanose zu, gegen Mitte
August ab. Deutliches systolisches Geriusch, am deutlichsten fiber der Spitze.
Herz nach rechts und links um je 1'/, Querfinger verbreitert. 2. Pulm.-Ton bedeu-
tend verstirkt. Réntgenbild: GroBes ,,mitralkonfiguriertes” Herz; dann starke
Gewichtsabnahme, Bradykardie. Anfang September zundchst Verfall, Somnolenz,
diinne Stiihle. Gewichtssturz von 500 g. Bradykardie. Dann erhebliche Besserung.
Gewichtszunahme, bei Bettrube keine Dekompensation mehr; vom 25.1X. an
wieder Verschlechterung. Temperatur 39,7, Husten. Verstirkung der Blausucht.
Verfall, Nasenfliigelatmen. 28.1X. gestorben.

Die Temperatur hielt sich im allgemeinen zwischen 37 und 38°.

Fassen wir zusammen, so handelt es sich bei diesem Befunde um
ein elfmonatiges Kind von schwichlicher Konstitution, welches wegen
allgemeiner Schlaffheit zunichst nur zur Beobachtung ins Siuglings-
heim kommt, bei dem nach kurzer Zeit eine sich unaufhaltsam
steigernde Herzvergroferung auffallt verbunden mit Cyanose, und das
dann nach 8 Wochen zugrunde geht.

Eine sichere klinische Diagnose konnte nicht gestellt werden. Bei
der sich unter den Augen der Arzte entwickelnden HerzvergréBerung

*) Leiter: Dr. Th. Hoffa, dem ich fiir die Angabe niherer Daten zu groBem
Dank verpflichtet bin.



Isolierte Pulmonalsklerose im jiingsten Kindesalter. 231

wurde die Diagnose eines angeborenen Herzfehlers abgelehnt. Unter
Beriicksichtigung der wiederholten Rachenrdtungen, der Zerktiftung
der Tonsillen und der Temperatursteigerungen wurde an eine diphthe-
rische Herzschadigung gedacht.

Die Sektion (Dr. Witjen) am 29. IX. 1923 ergab einen in vieler Hinsicht tiber-
raschenden Befund.

Aus dem Sektionsbericht sei folgendes erwshnt: Leiche eines 11 monatigen
Madchens. Etwas reduzierter Erndhrungszustand. Blasse, leicht 6dematdse Haut.
Geringe Cyanose des Gesichts und der Extremititen. Bauchsitus o. B. Normaler
Zwerchfellstand. Gering entwickelter Thymuskérper. Breit vorliegender Herz-
beutel. Etwas vermehrte klare Fliissigkeit im Herzbeutel. Michtig entwickelter
rechter Ventrikel und stark erweiterter rechter Vorhof. Spitze des Herzens
wird ganz vom rechten Ventrikel gebildet. Linker Ventrikel von vornher
nicht zu sehen. Aus dem rechten Ventrikel entspringt ein. auffallend stark
entwickelter Hauptstamm der Art. pulmonalis. Klappen des rechten Herzens
intakt. Foramen ovale weit offen; seine hintere Umrandung ist im linken
Herzen weiBlich verdickt. Ductus Botalli fiir schmale Sonde durchgéingig. Linker
Ventrikel im Gegensatz zum rechten auffallend klein, wie atrophisch. Linker
Vorhof sehr eng. Mitralis o. B., desgl. Aortenklappen. Wanddicke der Pulmonalis
itber den Klappen 1—11/, mm, die der Aorta knapp 1 mm. Umfang der aufge-
schnittenen und ausgebreiteten Pulmonalis iiber den Klappen 40 mm, der der
Aorta 29 mm. Wandstirke der rechten Kammer ohne Papillarmuskulatur bis 7 mm,
der linken 4 mm. Am Stamm der Pulmonalis und an deren Hauptésten keine gelben
Flecken sichtbar. Die Verzweigungen der Pulmonalarterie in beiden Lungen auf-
fallend weit. Die Lupenbetrachtung zeigt vor allem, daf die feinen Verzweigungen
der Pulmonaliste bis in die peripheren subpleuralen Abschnitte beider Lungen
sich sehr deutlich von dem Lungengewebe abheben und etwas iiber die Schnitt-
fliche hervorragen. Man hat den Eindruck, als ob hier in den feinen Verzwei-
gungen kleine Ausbuchtungen vorliegen. Subpleurales Venennetz stark blutgefiillt,
ebenso das ganze Lungengewebe. Von der Schnittfliche flieBt schaumige Fliissig-
keit ab. Die Lungenvenen vereinigen sich an ihrer Einmiindungsstelle in den linken
Vorhof nicht wie normalerweise beiderseits zu je zwei Hauptstdmmen, sondern
gelangen als ziemlich schmale GefaBe (rechts 4 von etwa 4 mm, links 3 von zwischen
5 und 3/, mm Umfang) getrennt in den linken Vorhof. Nirgends pneumonische
Verdichtungen. Keine Pleuraverwachsungen, keine Verkriimmung der Wirbel-
siule. Luftréhrenschleimhaut-stark, hintere Rachenwand leicht gerstet. Gaumen-
mandeln zerkliiftet. Im oberen Drittel der Speiserchre kleine Magenschleimhaut-
insel. Leichte Schwellung der Halslymphknoten. Schilddriise o. B. Milz blut-
reich. Blutreichtum der Leber und der Nieren. Schwellung der lymphatischen
Apparate am Diinndarm, Schwellung der Solitarknotchen im Dickdarm. Leichter
Ascites. Nieren fétal gelappt. An der rechten Niere kleine Rindencyste. Gallen-
blase klein, wie verkiimmert angelegt, ohne Verdickung der Blasenwand. Keine
Zeichen fiir Rachitis und Syphilis am Knochensystem.

Die pathologisch-anatomische Diagnose lautete: Gewaltige Hypertrophie und
Dilatation des rechten Ventrikels und des rechien Vorhofes. Hypertrophie der Pul-
monalis. Atrophie der linken Herzabschnitte. Auffallend weite GefdBverzweigungen
der Pulmonalis in beiden Lungen, besonders auch der peripheren Gefifabschnitte:
Offenes Foramen ovale. Noch durchgingiger Ductus Botalli. Lungenddem. Stauungs-
hyperamie der Lungen und der Bauchorgane. Schwellung der lymphatischen Apparate
in Diinn- und Dickdarm. Mdapige Schwellung der Gekrése- und Halslymphknoten,
Leichte Pharyngitis und Zerkliftung der Tonsillen. Stauungstracheitis.. Rechts-
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seitige Nierencyste. Magenschleimhautinsel des Oesophagus. Auffollend kleine, an-
scheinend mifibildete Gallenblase. Ascites. Amnomalien im Bereich der Lungenvenen.

Zusammenfassend kénnen wir sagen, daf es sich nach diesem Befunde
um eine gewaltige Herzhypertrophie und Erweiterung handelt, die
streng auf die rechte Herzseite beschrinkt ist, wihrend das linke Herz
atrophisch erscheint.

Die Ursache dieser isolierten rechtsseitigen Herzhypertrophie wurde
am Sektionstisch in einer Erschwerung des Lungenkreislaufes ver-

Abb. 1. Einem Bronchiolus benachbarter Ast der Pulmonalarterie mit AbgangsgeféBen, ZeiB,

Okul. I Objektiv B. Sudan-Elastica. a=Sinusartig erweiterte, im Anfangsteil durch fibroblasten-

reiche, lipoide Massen enthaltende Pfropfe verstopfte Abgangsarterie; b = Nur einseitiger Uber-
gang der Media in die Wand des Astes; ¢ =Knorpelireier Bronechiolus.

mutet. Die weitere Klirung blieb der mikroskopischen Untersuchung
vorbehalten.

Mikroskopisch ergeben sich am eigentlichen Lungenparenchym keine frischen
oder alteren entzimdlichen Verinderungen. Alveolen mit-Odem, Alveolarcapillaren
und besonders auch die kleineren und gréfieren Venendste strotzend mit Blut ge-
fillt. Das schon makroskopisch recht. weite Verzweigungsgebiet der Pulmonal-
arterie zeigt auch mikroskopisch, besonders an den feineren, in der Nachbarschaft
der knorpelfreien Bronchialabschnitte gelegenen Aste eine betrachtlich iiber das
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normale MaB hinausgehende Weite und Ausdehnung (vgl. Abb. 1 und 2). Sowohl
an den griofleren wie auch an den mittleren und kleinen arteriellen Verzweigungen
starke Entwicklung der elastischen Mediaelemente. Die Gefifle sind von einer
breiten Bindegewebsschicht umgeben, die die Entfernung zwischen Arterie und
Bronchiolus iiber normalweit erscheinen 148t; und gerade im Bereich dieser den
Bronchiolen benachbart liegenden Arterien finden sich die wichtigsten Verande-
rungen. Die aus diesen Gefaflen abgehenden Aste zeigen auffallende Erweiterungen
des Lumens von sinusartigem Charakter (Vgl. Abb. 1a und 2a), die, wenn sie in
den Schnittpraparaten nicht in Zusammenhang mit den Arterien gesehen wurden,
gar nicht fiir arterielle Abzweigungen gehalten und erst durch Serienschnitte als
Aste der Arterien erkannt wurden. An den Abgangsstellen dieser GefaBe zeigt sich
in der Regel eine sehr unvermittelt auftretende Wandverdiinnung, indem hier
im Gegensatz zu der auBerordentlich kraftig entwickelten Elastica des groBeren
GefiBes nur spirliche elastische Wandelemente sich finden lassen und ein Uber-

Abb. 2. Kleiner Ast der Pulmonalarterie mit Abzweigung. Him.-Eos.-Elastica. Zei8. Okul.I. Objekt. E
@ = Sinusartig erweiterte Abgangsarterie; & = Fibroblastenreicher Pfropf; ¢ = Ubergang der Media
in die Wand der Abzweigung; d = Die Abgangsstelle umsiumendes méichtiges Intimapolster.

gang der Media nur an einzelnen Stellen und oft nur einseitig am Gefif sich nach-
weisen 148t (Abb. 1 b und 2¢). Je weiter vom Hauptgefal entfernt, desto zarter wer-
den die elastischen Elemente in der Wandung dieser sinusartig erweiterten Hohl-
rdume. In der Intima des groBeren GefiaBes zeigt sich zu beiden Seiten der Ab-
gangsstellen dieser eben erwahnten, weiten Gefafraume fast regelmafig eine be-
trichtliche polsterartige Verdickung mit Neubildung elastischer Elemente, be-
sonders Abb. 2d. Und man erkennt weiter, daB von der Abgangsstelle aus dem
gréferen GefaB in das weitere Lumen hinein sich piropfartig aus Fibroblasten zu-
sammengesetzte Wucherungen erstrecken, die in den meisten Fillen zu einem
volligen VerschluB - des abgehenden GefdBes gefithrt haben (Abb. 1 a und 2b). Die
Untersuchung dieser Veranderungen nach Firbung mit Sudan IIT oder noch besser
mit einer Kombination von Sudan ITT und Elastica, zeigt nun, dafl neben den eben
erwihnten Intimawucherungen auch degenerative Prozesse vorhanden sind, die
sowohl an der Grenze von Intima und Media wie auch in einigen der polypdsen
Wucherungen durch ihre leuchtend rote Farbe beim Sudan hervortreten. Auch an
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den Intimaverdickungen der gréBeren Gefdfstémme zeigen sich solche Lipoid-
ablagerungen nahe den Abgangsstellen. Diese Verdnderungen wurden in allen
Lungenabschnitten festgestellt, und zwar jedesmal im Bereich der knorpelfreien
Bronchiolen benachbarten Arterien.

Zusammenfassend finden wir am Gefafisystem der Lunge neben
auffallender Weite, besonders der feineren in der Nachbarschaft von
knorpelfreien Bronchialabschnitten gelegenen Verzweigungen der Pul-
monalis, betrichtliche Hypertrophie und Hyperplasie der elastischen
und muskuldren Wandelemente samtlicher Arterien mit Ausnahme
bestimmter Aste, deren Lumen zu weiten sinusartigen Hohlrdumen aus-
gebuchtet ist, deren Wand aber im Cegensatz zu den im Sinne des
Blutstromes riickwarts gelegenen GefélBgebieten ganz auferordentlich
schwach ist. Die fiir unseren Fall wichtigsten Vorginge haben sich
aber an den Angangsstellen dieser sinusartigen Aste ausgebildet. Hier
finden sich nimlich, diese Abgangsstellen umsiumend, in der Intima
des grofleren Gefifles polsterartige Wucherungen von zum Teil recht
betrichtlichem Umfange. Ahnliche Intimawucherungen finden sich
auch im Anfangsteil der Aste und erstrecken sich dann weiterhin, die
Aste verschlieBend, in Form von fibroblastenreichen Pfrépfen in das
Lumen der sinudsen Abzweigungen. Dal diese Pirépfe Intimawuche-
rungen sind und keine organisierten Thromben, dafiir spricht das
Fehlen frischerer Stadien der Thrombose und jeglicher in sie hinein-
gesprofiten Blutgefifle, aullerdem der Mangel jeglicher Reste von Blut-
pigment,.

Es kann keinem Zweifel unterliegen,; dafl wir es an den erwihnten
Stellen der abgehenden Verzweigungen mit echt atherosklerotischen
Prozessen zu tun haben; denn wir finden neben den ausgedehnten
Wucherungen in der Intima und Media der Gefalie auch betrichtliche
degenerative Vorgénge in Form von Lipoidablagerungen sowohl in den
Intimapolstern als auch in den pfropfartigen Gebilden. Diese Arterio-
sklerose geht bemerkenswerterweise in unserem Fall mit einer besonders
starken proliferativen Komponente einher, indem die Intimawuche-
rungen einmal zum Verschlul der Aste bestimmter Arterien gefiihrt
haben und auBerdem als pilzférmige Vorstiilpungen in weite Hohlrdume
hineinragen. Diese Vorginge sind als Endarteriitis obliterans anzu-
sprechen, die sich auf dem Boden der Arteriosklerose entwickelt hat.

Welche in der Literatur enthaltenen Fille lassen gich nun, wenn man
von dem Alter absieht, dem unsrigen gegeniiberstellen ?

Wie ich eingangs bemerkte, kénnten dieselben Faktoren, die beim
Erwachsenen eine isolierte Pulmonalsklerose verursachen, auch beim
Kinde in Frage kommen. Es fanden sich aber keine ausreichenden An-
haltspunkte dafiir, dal in unserem Falle eine der immer wieder ge-
fundenen, bekannten Atiologien wie z. B. die Mitralstenose, das Emphy-
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sem oder dergleichen, die erwidhnten schweren Verinderungen der
Lungenarterien hervorgerufen haben koénnte. Es bleibt daher nur noch
iibrig, eine kleine Zahl von hierher gehérigen Beobachtungen zu be-
sprechen, bei denen besondere Entstehungsbedingungen vorzuliegen
scheinen oder, bei denen auf eine Erklarung der Ursache iiberhaupt
verzichtet werden muBte. Von derartigen Féllen sind wohl die ersten
von Romberg®) und Austt) verdffentlicht worden. Leider fehlen bei
beiden Autoren die histologischen Untersuchungen, so dall die ersten
eingehender untersuchten Fille wohl die von Ménckebergs) sind. Er
fand hauptsichlich die feineren Verzweigungen der Pulmonalarterie
arteriogklerotisch veréindert, wohingegen der Hauptstamm viel weniger
mit betroffen war. Wiahrend nun Romberg die Ursache des Prozesses
fur fast unmoglich aufzufinden erklart, sieht Ménckeberg diese in pri-
méren, angeborenen Wandverinderungen. Ein solches endogenes Mo-
ment lehnt Réssles) aus der Uberlegung heraus ab, daB das Leiden auch
im hoheren Alter beobachtet wird. Vielmehr sieht er die Ursache in
tiberméBiger Tatigkeit des von den betreffenden Gefallen versorgten
Organes oder der GefiaBle selbst. Pathologisch-anatomisch fand er in
seinen Fillen nur die feineren Aste befallen, wihrend der Stamm und
die gréBeren Verzweigungen der Pulmonalarterie génelich frei von
atheromatosen Verinderungen waren. Dieser Befund wirde mit dem
unsrigen ibereinstimmen, zumal es auch in Réssles Fallen schlieflich
zur Endarteriitis obliterans der kleinen GefiBle gekommen war. Im
Gegensatz dazu beschreibt Schiiffe?) einen Fall von Endarteriitis der
kleinen Pulmonalisiste, die er aber nicht als Teilerscheinung einer
Arteriosklerose, sondern als ganz selbstdndigen Prozefl von unklarer
Atiologie auffaBt.

Die Reihe der zur Erklirung der Pulmonalsklerose aufgestellten
Theorien ist aber noch langer. Wie z. B. Saliykow als Atiologie fiir die
Arteriosklerose allgemein grofles Gewicht auf toxisch-infektiose Noxen
legt, so glaubt Krutzsch®) in einem seiner hierhergehérigen Fille tiber-
miBiges Zigarettenrauchen als Ursache anschuldigen zu kénnen.

In einigen der einschligigen Arbeiten ist nun interessanterweise
besonders auf das Verhalten der Pulmonalvenen geachtet worden.
Das finden wir z. B. bei Posselt®), der die Aunsicht vertritt, daBl eine
Verengerung der Pulmonalvenen evtl. durch angeborene Endokarditis
hervorgerufen, und so ein der Mitralstenose dhnlicher Zustand ein-
getreten sein konnte. Besonders aber weist C. Hart!®) auf Anomalien
im Bereiche der Pulmonalvenen hin, die er in seinen Féllen an der Ein-
miindungsstelle in den linken Vorhof verengert fand. Er macht fiir
diese Pulmonalvenenstenose angeborene Gefafwandanomalien verant-
wortlich, wie sie auch Mdnckeberg in. seinen Fallen als dtiologisch mit-
beteiligt annimmt.
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Wie gestaltet sich nun die Erklirung der Pathogenese unseres
Falles? Der mikroskopische Befund einer ausgedehnten Atherosklerose
der kleinen Pulmonaliséiste im Verein mit der auf ihrem Boden entstan-
denen Endarteriitis obliterans brachte zunichst die Erklarung fiir die
makroskopisch auffallendste Erscheinung der ganzen Organveridnde-
rungen, ndmlich der gewaltigen rechtsseitigen Herzhypertrophie. Zugleich
erklarte er die starke Hypertrophie der GefaBwandschichten der im Sinne
des Blutstroms riickwirts von den arteriosklerotisch veréinderten Asten
gelegenen GefaBabschunitte, die den ganzen durch die vermehrte Herz-
arbeit erzeugten Uberdruck auszuhalten hatten.

Eine derartig erhebliche Atherosklerose bei einem so jungen Kinde
ist nun aber etwas so ungewdhnliches, daB sich die Frage erhebt, kommen
fir das Zustandekommen dieses Prozesses nicht ganz besondere Be-
dingungen in Betracht? Die bekannten Ursachen der Pulmonalsklerose
der Erwachsenen konnten wir schon ausschlieBen. Geben uns aber die
vielfachen zur Krklarung der in der Literatur erwshnten Falle angefiibr-
ten Theorien keine Fingerzeige?

Durch Vergleich unseres Lungenpréparates mit Lungen gleichaltriger
Kinder wurde unser Augenmerk besonders auf die bei unserem Kinde
festgestellten Pulmonalvenenanomalien hingelenkt, die uns zun&chst
als nicht wesentlicher Natur erschienen waren. Diese Anomalien be-
standen ja darin, daf die Pulmonalvenen nicht gemeinsam wie normaler-
weise zu grofferen Stimmen vereinigh in den linken Vorhof miinden,
sondern daB die das Blut aus den einzelnen Lungenlappen ableitenden
Aste getrennt in den Vorhof gelangen. Die Einmiindungsstelle selbst
erscheint verengt, und es finden sich vor dieser Stelle ampullenartige
Erweiterungen. Die Vergleichspriparate liefen nun erkennen, daBl
durch die Besonderheiten eine ganz betrichtliche Stenose der ableitenden
Gefille bedingt ist. Zunichst leuchtet esschon ein, daf es ein Stromungs-
hindernis bedeutet, wenn sich der Blutstrom anstatt durch vier groBere
Venenstimme durch sieben kleinere GefiaBe hindurchzwingen muf}.
Wenn nun zu der dadurch bedingten vermehrten Reibung noch eine
Herabsetzung des gesamten Strombettquerschnittes um mehrere Milli-
meter hinzukommt, so muf das Ergebnis eine betrichtliche AbfluB3-
behinderung sein.

Zugleich fiel bei dem Vergleich mit dem normalen Praparat die er-
hebliche Enge des linken Vorhofs besonders auf. Wihrend die Wand-
starke und der Umfang der Aorta keine Abweichungen erkennen lieflen,
iibertraf die Wanddicke des rechten Ventrikels des in Rede stehenden
Falles die eines normalen Priparates um das Doppelte, und die Wand-
starke des linken Ventrikels betrug fast nur die Hilfte des normalen.
Der Umfang der Pulmonalarterie ibertraf den der Vergleichspriparate
um 10—11 mm.
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Mit der Feststellung dieser Pulmonalvenenstenose kann unser Fall
denjenigen von Hart an die Seite gestellt werden, und ich stehe nicht an,
diese Stenose als die Hauptursache der Entwicklung des ganzen Krank-
heitsprozesses anzusehen.

Posselt sucht eine dhnliche Stérung im Bereich der Lungenvenen
durch fétale Endokarditis zu erkliren. In unserem Falle fehlen fiir
eine solche Erklarung ausreichende klinische Anhaltspunkte an Mutter
und Kind. Pathologisch-anatomisch kénnte man evtl. die weilliche
Verdickung am Rande des weit offenen Foramen ovale als Residuum
einer Wandendokarditis ansprechen, Wie wir aber weiter unten sehen
werden, sprechen gewichtige Momente dafiir, diese Pulmonalvenen-
anomalie als eine echte MiB3bildung anzusehen, die das Kind also von
Geburt an besitzt. Der Beginn des ganzen Leidens fillt daher mit dem
Moment des ersten vollen Gebrauchs der Lungen zusammen.

Zunichst kennte nun das Stromhindernis durch vermehrte Arbeits-
leistung des Herzens bewiltigt werden; den so entstandenen Uberdruck
beantwortete die Pulmonalarterie mit Hypertrophie ihrer Wand-
schichten; ebenso begann die Herzmuskulatur des rechten Ventrikels
hypertrophisch zu werden. Eine Dekompensation wurde so auf Iangere
Zeit verhiitet.

Wie kommt es nun aber, dal das Kind nicht wie die anderen Fille
mit angeborenen Stérungen, besonders auch die von Hart, ein hoheres
Alter erreicht?

Die klinischen Befunde lassen zur Klirung hierfiir wieder génzlich
im Stich. Wie in den meisten Fillen konnte auch in dem unsrigen die
richtige Diagnose klinisch nicht gestellt werden, da die Pulmonal-
sklerose, worauf schon Romberg hinweist, véllig symptomlos verlief.
Vielleicht gibt aber auch hier das Ergebnis der mikroskopischen Unter-
suchung Aufschlufl.

Erinnern wir uns der auffallenden sinusartigen Aste bestimmter
Arterien mit im Vergleich zur Abgangsarterie ganz unverhéltnismifig
schwachen Wand, deren schroffer Ubergang von der dicken, hyper-
plastischen Wand der Abgangsarterie zur eigenen diinnen besonders
in die Augen fiel. Diese Besonderheiten der Wandung lassen mich eine
angeborene Wandschwiche dieser Aste annehmen. Ich glaube nicht,
dal sie durch die durch Pulmenalvenenstenose bedingte Stauung ent-
standen sind, denn ich miiBte dann auch in der Wand dieser Abschnitte
der Pulmonalarterie irgendwelche Hyperplasien der Wandelemente
oder eine sonstige Reaktion auf den erhthten Druck erwarten. Die
Bedeutung dieser miBbildeten Aste fiir das ganze Krankheitsbild liegt
m. E. darin, daB beim Ubertritt des Blutes aus den unter hohem Druck
stehenden Strecken der Lungenarterien in diese wandschwachen und
buchtenreichen Raume notwendigerweise eine Stromungsverlangsamung
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eintritt und infolgedessen eine Erschwerung des Weiterfliefens des
Blutes. An den Abgangsstellen muf} sich daher das Blut den Eintritt
in diese Aste bei jeder Pulswelle von neuem erzwingen, was diese Ab-
gangsstellen zu den Stellen hochster mechanisch-funktioneller Bean-
spruchung macht. So erklirt es sich denn, daB gerade an diesen Stellen
die atherosklerotischen Verfinderungen lokalisiert sind. Die Bedingt-
heit der Atherosklerose in mechanischen Ursachen bringt in unserem
Fall eine auBerordentliche Bindegewehsneubildung mit sich, so daB
es schlieflich auf dem Boden der Arteriosklerose zur endarteriitischen
Einengung und Verstopfung der Lumina kommt. In dem Augenblick,
wo die obliterierende Endarteriitis stirkere Grade erreicht, muf der
vom Herzen zu iberwindende Widerstand in der Gefafibahn immer
erheblicher werden. Maximale Hypertrophie der Muskulatur des rechten
Ventrikels, Heranziehung aller Kraftreserven und endliches Erlahmen
der Herzkraft sind die unabwendbaren Folgen der Entwicklung dieser
endarteriitischen Prozesse, die klinisch wahrscheinlich gerade ungefahr
mit der Zeit der Aufnahme im Siuglingsheim zusammenfillt.

Die Verhiltnisse am linken Herzen bieten ganz das Bild dar, wie es bei
~ vielen Fallen von Mitralstenose beschrieben ist. Ich glaube, die Schlaffheit
und die geradezu rudimentire Beschatfenheit des linken Herzens nicht in
einer angeborenen Bildungsanomalie suchen zu miissen, sondern es scheint
mir alles darauf hinzudeuten, dafl das linke Herz in seiner Funktion und
Entwicklung durch die immer stirker werdende Hypertrophie des rechten
Herzens direkt mechanisch beeintrichtigt worden ist. Vielleicht spielt
auch die in geringerem Mafe zugefiihrte Blutmenge eine Rolle.

Die Atiologie in unserem Falle durch die von der Pulmonalvenen-
stenose verursachte Druckiiberlastung im kleinen Kreislauf zu erkliren,
halte ich fiir die zwangloseste Losung. Auch hier zeigt sich wieder,
wie wichtig die Rolle mechanisch-funktioneller Momente fiir die Ent-
stehung von Atherosklerose ist.

Trotzdem scheint es mir mit Riicksicht auf das auflerordentlich
jugendliche Alter des Kindes unerliBlich, eine Begiinstigung der Ent-
wicklung der sklerotischen Prozesse durch konstitutionelle Faktoren
anzunehmen, zumal eine solche Annahme auch von einer Reihe neuerer
Autoren fiir die Arteriosklerose Jugendlicher gemacht wird.

So sprechen z. B. Binswanger'!) und Schaxel'?) die Vermutung aus,
daB die familidre und jugendliche Form der Atherosklerose der Gehirn-
arterien Beziehungen zu angeborenen Wandhypoplasien dieser Gefalle
haben kénnte, und Stdmmlers) sieht seine Falle von Sklerose der kleinen
Hodenarterien fiir typische Beispiele einer rein konstitutionell be-
dingten, auf lokaler Hypoplasie beruhenden Atherosklerose an.

Ganz besonders interessant ist aber die Ansicht von K. H. Bauer'?),
der bei einem neunmonatigen Foten mit Osteogenesis imperfecta eine
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ausgesprochene Hypoplasie der Elastica interna und eine typische Athe-
rosklerose der strumosen Schilddriise fand, und zur Erklirung hierfiir
von einer Anomalie der mesodermalen BlutgefdSbildung spricht.

In unserem Falle sprechen fiir die Annahme solcher angeborener
GefaBwandhypoplasien an den arteriosklerotisch verinderten Asten
der Lungenarterie zunéchst die im mikroskopischen Praparat so auf-
fallende, dilnne Wandung und der plstzliche Ubergang von der hyper-
plastischen Wand der Abgangsarterie zu dieser sechwachen Wandung
der Aste. Daneben aber deutet die Haufung der Mif3bildungen auf eine
allgemeine Minderwertigkeit der Konstitution des Kindes hin. Wir
fanden vor allem die mifbildeten Pulmonalvenen, eine verkiimmerte
Gallenblase, eine Magenschleimhautinsel des Oesophagus, eine Nieren-
cyste, einen offenen  Duktus Botalli, ein ebenfalls offenes Horamen
ovale und vielleicht zahlt man die Weite der Pulmonalarterie und ihrer
Verzweigungen auch zu den angeborenen Abnormititen.

Zuletzt findet die Annahme einer Begiinstigung des Auftretens
der Pulmonalsklerose bei einem so jungen Kinde durch konstitutionelle
Faktoren eine wesentliche Stiitze in den anamnestischen Angaben, die
auf eine familiire und erbliche Belastung schlieBen lassen. 4 Briider
des Vaters sind im Alter von etwa 2 Jahren an ,,leichter Zerreifilichkeit
der Gefale” plotzlich gestorben, und der Vater selbst leidet an einer
Erweiterung der Lungenschlagader.

Ich stelle mir diese erbliche Belastung mit GefiBanomalien als
eine partielle Mesenchymanomalie vor.
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