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(Eingegangen am 3. April 1924.) 

Wenn sehon Beobachtungen yon Atherosklerose beim Kinde zu 
den Seltenheiten gehSren, so gilt dies ganz besonders fiir Fglle yon 
kindlieher Atherosklerose mig aussehliel~licher oder doeh ganz fiber- 
wiegender Lokalisation in der Lungenschlagader, einer Lokalisation, 
die ja aueh bei der Atherosklerose des Erwaehsenen wesentlich weniger 
h~ufig als in der KSrpersehlagader ist. 

Die Bedingungen fiir das Zustandekommen einer solehen isolierten 
Pulmonalsklerose beim Kinde k6nnten dieselben sein wie beim Er- 
waehsenen, wo alle St6rungen in Betracht kommen k6nnen, die mit 
einer Behinderung des Lungenkreislaufes einhergehen, m6gen sie nun im 
Herzefi, wie bei der Mitralstenose, oder in der Lunge, wie beim Em- 
physem, oder in deren Umgebung lokalisiert sein, wie bei ausgedehnten 
Pleuraverwachsungen und der Kyiohoskoliose. 

Sehen wir unter diesem Gesiehtswinkel die Litera~ur dutch, so finden 
wir, dab mehrere einsehli~gige Beobaeh~ungen bei jungen Kindern und 
sogar bei F6ten besonders von auslgndisehen Autoren (Durante, Hale 
White, Ballantyne) 1) gemaeht sind; jedoeh besehr~nken sieh diese auf 
die Angaben yon gelben Fleekungen, Plaques u. dgl. im Stature der 
Lungensehlagader, ohne histologisehe Untersuehungen oder den Versueh 
einer Erkl~rung der kausalen Genese ihrer F~lle gemaeht zu haben. 

Befriedigender sind die yon Posselt 2) beriehteten, allerdings sehon 
an der oberen Grenze des Kindesalters stehenden Beobaehtungen, deren 
Entstehung auf Mitralstenose zuriiekzuftihren ist. 

Weitere F~lle yon isolierter PulmonMsklerose beim Kinde waren 
in der mir zug~ngliehen Literatur nieht zu linden, so dab ieh glaube, 
dM3 der im folgenden mitgeteilt, e Fall einer ausgedehnten isolierten 
Sklerose beonders der feinen Pulmonalisverzweigungen bei einem elf- 
monatigen KJnde einiges Interesse haben d/irfte~ nieht nut  wegen der 
Seltenheit dera.rtiger Beobaehtungen, sondern aueh als Beitr~g zur Frage 
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der Xtiologie der Atherosklerose, die hier vorwiegend meehanisch- 
funktionell  bedingt  erscheint. Schliel~lich diirfte er lehrreich sein fiir 
das Problem der Pulmon~lsklerose ganz allgemein. 

K~-an~engeschichte, 
Brigitte v. A., geb. 29. IX. 1922. Beginn der Beobaehtung 3. VIII.  1923. 

~iutter gesund, kr~ftig, auch w~ihrend der Schwangerschaft nieht krank gewesen. 
Keine ~riihgeburten. Vuter s z~rtgliederiger, sensibler Menseh. Leidet seit 
1918 an ,,Erweiterung der Lungenschlagader" (festgestellt durch einen Iqauheimer 
Herzspezialisten). 4 Geschwister des Vaters im Alter yon 1--2 J~hren ~n ,,leichter 
Zerrei/~liehkeit der Blutgef~Be" plStzlich gestorben. Eltern nicht blutsverwandt. 
An Eltern nnd Kind keinerlei Anhaltspunkte fiir Lues. Ein gesundes Geschwister. 
Geburt normal. Im 1. Lebensjahre normMe Entwieklung, nie kr~nk. Nie Bron- 
chitis gehabt. H~ufiges Erbrechen. Neuropathie. Beginn der Erkrankung ~llm~h- 
lieh, etw~ 4 Wochen vor der Aufnahme. Bei t~iiekkehr yon l~ngerer l~eise f~llt den 
Eltern die grof~e Schlaffheit und das ap~thisehe ~u des Kindes ~uf. Daher 
Uberweisung zur Beobachtung Ji~s Barmer S~uglingsheim*). Status am 3. VIII. 
1923. Ca. 10mon~tiges Kind, 7400g Gewicht. Subkutunes Fettpolster gut ent- 
wickel~; sitzt noch nicht, greift ngeh vorgeha]tenen Gegensts l~yotonus 
herabgesetzt, Neurotonus desgleichen. Turgor normal. Keine l~aehitis, l~achen 
gerStet. Tonsillen zerldiiftet. Am tIerzen nichts besonders Auffglliges beziiglich 
der L~ge und GrSf~e. T6ne rein. Aktion beschleunigt. Lungen und B~uchorgane 
o.B. l~adialisph~nomen positiv, Facialisphgnomen nieht auslSsbar. Geringes 
Wangenekzem. Akroeyanose und leiehte Cyanose der Lippen nnd Wangen. Keine 
0deme. Muskulatur schlaff, motorisehe Rtickstandigkeit. Urin: EiweiI~ -4-; Ery- 
throoyten, Leukocyten, Epithelien. Bakteriologiseh steril. Diagnose: Vermutlieh 
abgelaufene Diphtherie. (Dauernde bakteriologische Untersuchungen d~raufhin 
immer negativ.) 

Blutbefund: l~o~e 6,6 Mill., Weil]e 12 200. Hgmogl. (Sahli) 71%. tPiirbeindex 
0,6. Wghrend des Xrankenh~us~nfenthalgs nimmt die Cygnose zu, gegefl Mitre 
August ~b. Deutliehes systolisehes Ger~usch, am deuthehsten iiber der Spitze. 
Herz n~eh reehts und links um je 1~/~ Querfinger verbreitert. 2. Puhn.-Ton bedeu- 
tend verst.~rkt. R6ntgenbild: Grol~es ,,mitralkonfiguriertea" Herz; dann starke 
Gewiehtsabnahme, Br~dyk~rdie. Anfang September zungchst Verf~]l, Somnolenz, 
diinne Sttihle. Gewichtssturz yon 500 g. Bradykardie. Dann erhebliehe Besse~sang. 
Gewichtszunahme, bei Bettruhe keine Dekompens~tion mehr; veto 25. IX. an 
wieder Versehlechterung. Temperatur 39,7. Husten. Verst~rkung der Blausueht. 
Verfall, Nasenfltigelatmen. 28. IX. gestorben. 

Die Temperatur hielt sich im ~llgemeinen zwisehen 37 und 38 ~ 

Fassen wit znsammen,  so h~ndelt  es sich bei diesem Befunde u m  
ein elfmonatiges Kind  yon  schw~chlicher Konst i tu t ion ,  welches wegen 
allgemeiner Schlaffheit  zungchst  nur  zu~ Beobachtung  ins S~uglings- 
helm kommt ,  bei dem n~ch kurzer  Zei~ eine sieh unaufh~l tsam 
steigernde Herzvergr61~erung auff~llt verbunden  mit  Cy~nose, und das 
dann  n~ch 8 Wochen  zugrunde geht. 

Eine siohere khnische Diagnose konnte  n icht  gestellt werden. Bei  
der sieh unter  den Augen der Arz~e entwickelnden I-IerzvergrSl~erung 

*) Leiter: Dr. Th. He[]a, dem ieh fiir die Angabe n~herer Daten zu groflem 
D~nk verpflichtet bin. 
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wuMe die Diagnose  eines angeborenen  Herzfehlers  abgelehnt .  Un te r  
Ber i icks icht igung der  wiederhol ten  Rachenr5 tungen ,  der  Zerkl i i f tung 
der  Tonsi l len und  der  Temloera turs te igerungen wurde  an eine d iph the-  
r ische t t e rzsch~digung  gedacht .  

Die Sektion (Dr. W~it]en) am 29. IX. 1923 ergab einen in vieler ttinsieht fiber- 
raschenden Befund. 

Aus dem Sektionsbericht sei folgendes erw~hnt: Leiche eines l lmonatigen 
M~dchens. Etwas reduzierter Ern~hrungszustand. Blasse, leicht 5dematSse Haut; 
Geringe Cyanose des Gesichts und der Extremitgten. Bauchsitus o.B. Normaler 
Zwerehfellstand. Gering en~wiekelter ThymuskSrper. Breit vorliegender Iterz- 
beutel. Etwas vermehrte klare Flfissigkeit im Herzbeutel. M~chtig entwiekelter 
reehter Ventrikel und stark erweiterter reehter Vorhof. Spitze des Herzens 
wird ganz vom reehten Ventrikel gebildet. Linker Ventrikel yon vornher 
nicht zu sehen. Aus dem reehten Ventrikel entspringt e in  auffallend st~rk 
entwiekelter t tauptstamm der Art. pulmonalis. Klappen des reehten Herzens 
intakt. Foramen ovale weir often; seine hintere Umrandung ist im linken 
tterzen weiBlieh verdickt. Ductus Botalli fttr schmale Sonde durehggngig. Linker 
Ventrikel ira Gegensatz zum rech~n auffallend klein, wie atrophisch. Linker 
Vorhof sebr eng. Mitralis o. B., desgl. Aortenkl~ppen. Wanddieke der Pulraonalis 
tiber den Klappen 1--1~/s ram, die der Aorta knapp 1 ram. Umfang der aufge- 
schnittenen und ausgebreiteten Pulmonalis fiber den Klappen 40 ram, der der 
Aorta 29 ram. Wandstgrke der reehten Kammer ohne Papillarmuskulatur bis 7 ram, 
der linken 4 ram. Am Stature der Pulmonalis und an deren Haupt~sten keine gelben 
l~leeken siehtb~r. Die Verzweigungen der Pulmonalarterie in beiden Lungen auf- 
fa]lend weir. Die Lul0enbetrachtnng zeigt vor allern, dal3 die feinen Verzweigungen 
der Pulmonal~ste his in die peripheren subpleuralen Abschnitte beider Lungen 
sich sehr deutlieh yon dem Lungengewebe abheben und etwas fiber die Schnitt- 
fl/iche hervorragen. Man hat den Eindruck, als ob bier in den feinen Verzwei- 
gungen kleine Ausbuehtungen vorliegen. Subpleurales Venennetz stark blutgefiillt, 
ebenso das ganze Lungengewebe. Vonder  Schnittfl~ehe fliel]t sehaumige Fliissig- 
keit ab. Die Lungenvenen vereinigen sieh an ihrer Einmfindungsstelle in den linken 
Vorhof nieht wie normalerweise beiderseits zu je zwei Hauptst/~mmen, sondern 
gelangen als ziemlieh sehma]e Gef~tBe (reehts 4 yon etwa 4 ram, links 3 vo~ zwischen 
5 und 31/2 mm Umfang) getrennt in den linken Vorhof. Nirgends pneumonisehe 
Verdiehtungen. Keine Pleuraverwaehsungen, keine Verkrtimmung der Wirbel- 
s~i~ule. LuftrShrenschleimhaut stark, hintere Rachenwand leicht gerStet. Gaumen- 
mandeln zerkliiftet. Im oberen Drittel der Speiser6tn'e kleine Magenschleimhaut- 
insel. Leiehte Schwellung der Halslymphknoten. Schilddriise o.B. Milz blur- 
reich. Blutreiehtum der Leber und der Nieren. Sehwellung der lymphatisehen 
Apparate am Dfinndarm, Schwellung der SolitgrknStehen im Dickdarm. Leichter 
Ascites. Nieren ~6tal gelappt. An der reohten lgiere kleine gindencyste. Gallen- 
blase klein, wie verkfimmert angelegt, ohne Verdiekung der Blasenwand. Keine 
Zeichen ffir gaehitis und Syphilis am Knochensystem. 

Die Tathologisch-anatomische Diagnose lautete: Gewaltige Hypertrophie und 
Dilatation des rechten gentrikels und des rechten Vorho/es. Hypertrophie der Pul- 
monalis. At~'ophie der linken Herzabschnitte. Au//allend weite Ge/~/3verzweigungen 
der Pulmonalis in beiden Lungen, besonders aueh der peripheren Ge/~flabschnitte: 
O]/enes Eoramen ovale. 2goch durchgiingiger Ductus Botalli. LungenSdem. Stauung~, 
hyperi~mie der .Lungen und der Bauehorgane. Sehwellung der lymphatischen Apparate 
in Di~nn- und Dickdarm. 2[li~flige Schwellung der Ge]cr6se- uncl Halslymphlcnoten, 
Leichte Pharyngitis und Zerkli~/tung der Tonsillen. Stauungstracheitis. Rechts- 
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~ettige hTierencyste. Magenschleimhautinsel des Oesophagus. Au//allend ldeine, an- 
scheinend mi/3bildete Gallenblase. Ascites. Anomalien im Bereich der Lungenvenen. 

Z u s a m m e n f a s s e n d  k 6 n n e n  w i t  sagen,  daI~ es s ich n a c h  d iesem B e f u n d e  

u m  eine gewa l t i ge  H e r z h y p e r t r o p h i e  u n d  E r w e i t e r u n g  h~nde l t ,  d ie  

s t r e n g  auf  die  r e c h t e  t t e r z s e i t e  beschr&nkt  ist ,  w ~ h r e n d  das  l inke  H e r z  

a t r o p h i s c h  e rsche in t .  

Die  U r s a c h e  d ieser  i so l i e r t en  r e c h t s s e i t i g e n  H e r z h y p e r t r o p h i e  w u r d e  

a m  S e k t i o n s t i s c h  in  e iner  E r s c h w e r u n g  des  L u n g e n k r e i s l a u f e s  ver -  

Abb. 1. Einem Bronchiolus benachbarter Ast der Pulmonalarterie mit Abgangsgef~13en. Zei6, 
Okul. I Objektiv E. Sudan-Elastica. a=Sinusartig e~weiterte, im Anfangsteil durch fibrobiasten- 
reiche, lipoide Massen enthaltende PfrSpfe verstopfte Abgangsarterie ; b = Nur einseitiger ~ber- 

gang der Media in die Wand des Astes ; c =Knorpelfreier Bronchiolus. 

m u t e t .  D ie  we i t e r e  K l g r u n g  bl ieb  der  m i k r o s k o p i s c h e n  U n t e r s u e h u n g  

v o r b e h g l t e n ,  

Milsros#opisch ergeben sich am eigentliehen Lungenparenchym keine frischen 
oder &lteren enlbziindliehen Ver~nderungen. Alveolen m i t  ~3dem, Alveolarcapillaren 
und besonders aueh die kleineren und grSBeren Venen&ste strotzend mit Blut ge- 
fiill~. Das sehon makroskopiseh reeht  weite Verzweigungsgebiet der Pulmonal- 
arterie zeig~ auch mikroskopiseh, besonders an den feineren, in der Nachb~rschaft 
der knorpelfreien Bronchialabschnitte gelegenen Xste eine betrgchtlieh fiber das 
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normale Mal3 hinausgehende Weite und Ausdehnnng (vgl. Abb. 1 und 2). Sowohl 
an den grSl~eren wie aueh an den mittleren und kleinen arteriellen Verzweigungen 
starke Entwicklung der elastisehen Mediaelemente. Die Gef~l~e sind yon einer 
breiten Bindegewebsschieht umgeben, die die Entfernung zwisehen Arterie und 
]3ronchiolus fiber normalweit erscheinen 1/~Bt; und gerade im Bereieh dieser den 
Bronehiolen benaehbart liegenden Arterien linden sieh die wiehtigsten Veri~nde- 
rungen. Die aus diesen Gef/~13en abgehenden Aste zeigen auffallende Erweiterungen 
des Lumens yon sinusartigem Charakter (Vgl. Abb. l a und 2a), die, wenn sie in 
den Schnittpr/~paraten nicht in Zusammenhang mit den Az'terien gesehen wurden, 
gar nicht ffir arterielle Abzweigungen gehalten nnd erst dutch Seriensehnitte als 
)[ste der Arterien erkannt wurden. An den Abgangsstellen dieser Gef~l~e zeigt sieh 
in der Regel eine sehr unvermittelt  auftretende Wandverdiinnung, indem bier 
im Gegensatz zu der aul~erordentlich kr/~ftig entwiekelten Elastiea des gr613eren 
Gefiil3es nur sp/~rliehe elastisehe Wandelemente sieh finden lassen und ein ~ber~ 

Abb. 2. Kle iner  As t  der  Pu lmona la r t e r i e  m i t  Abzweigung.  Ham.-Eos.-Elast iea .  Zei~. Okul. I. Objekt .  E 
a = S inusar t ig  e ~ ' e i t e r t e  Abgangsa r t e r i e  ; b = F i b r o b l a s t e n r e i c h e r P f r o p f ;  c = ~ b e r g a n g  der  Media 

in die W a n d  der  Abzwe igung ;  d = Die Abgangs s t e l l e  u m s g u m e n d e s  mi icht iges  In t imapols te r .  

gang der Media nut  an einzelnen Stellen und oft nur einseitig am Gef~tl~ sieh naeh- 
weisen l~l]t (Abb. 1 b und 2@ Je  weiter vom Hauptgef~13 entfernt, desto zarter wer- 
den die elastischen Elemente in der Wandung dieser sinusartig erweiterten Hohl- 
r~ume. In  der Int ima des gr61]eren Gef~l]es zeigt sieh zu beiden Seiten der Ab- 
gangsstellen dieser eben erw~hnten, weiten Gef~l]r/~ume fast regelmi~13ig eine be- 
tr~ehtliehe polsterartige Verdiekung mi~ Neubildung elastiseher Elemente, be- 
sonders Abb. 2d. Und man erkennt weiter, dab yon der Abgangsstelle aus dem 
gr613eren Gef~13 in das weitere Lumen hinein sieh pfropfartig aus Fibroblasten zu- 
sammengesetzte Wueherungen erstreeken, die in den meisten F~llen zu einem 
v(illigen Versehlul~ des abgehenden Gef~ltes geffihrt haben (Abb. 1 a und 2b). Die 
Untersuehung dieser Veri~nderungen naeh F/~rbung mit  Sudan I I I  oder noah besser 
mit  einer Kombination yon Sudan I I I  und Elastiea, zeigt nun, dab neben den eben 
erw~hnten Intimawueherungen aueh degenerative Prozesse vorhanden sind, die 
sowohl an der Grenze yon tnt ima und Media wie aueh in einigen der polyp6sen 
Wueherungen dureh ihre leuehtend rote Farbe beim Sudan hervortreten. Aueh an 
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den Intimaverdickungen der gr6fleren Gef~f~st~mme zeigen sich solche Lipoid- 
ablagerungen nahe den Abgangsstellen. Diese Verinderungen wurden in allen 
Lungenabsehnitten festgestellt, und zwar jedesmM im Bereieh der knorpelfreien 
Bronehiolen benaehbarten Arterien. 

Zusummenfassend finden wir am Gef~gsystem der Lunge neben 
auffullender Weite, besonders der feineren in der NaehbarseMft yon 
knorpelfreien BronchiMabsehnitten gelegenen Verzweigungen der Pul- 
monalis, betriehtl iehe Hypertrophie und Hyperp]asie der elastisehen 
und muskuliren Wandelemente simtlieher Arterien mit Ausnahme 
bestimmter Aste, deren Lumen zu weiten sinusartigen Hohlri~umen aus- 
gebuehtet ist, deren Wand aber im Gegensatz zu den im Sinne des 
Blutstromes rfiekwirts gelegenen GefiBgebieten ganz augerordentlieh 
sehwaeh ist. Die fiir unseren Fall wichtigsten Vorg~nge haben sieh 
aber an den Angangsstellen dieser sinusartigen A ste ausgebildet, t t ier  
linden sieh n~mlieh, diese Abgangsstellen umsiumend, in der Intirna 
des grOfleren GefgBes potsterartige Wueherungen yon zum Tell reeht 
betriehtliehem Umfange. J~hnliehe Intimawueherungen linden sigh 
aueh im Anfangsteil der J~ste und erstreeken sieh dann weiterhin, die 
]4ste versehlieBend, in Form yon fibroblastenreiehen Pfr6pfen in das 
Lumen der sinn6sen Abzweigungen. Dag diese Pfr6pfe Intimawuehe- 
rungen sind und keine organisierten Thromben, daf/ir sprieht das 
Fehlen Iriseherer Stadien der Thrombose und jeglieher in sie hinein- 
gesprogten Blutgefi~ge, auf~erdem der Mantel jeglieher Reste von BNt- 
pigment. 

Es kann keinem Zwei{el un~erliegen, dab wit as an den erwihnten 
Stellen der abgehenden Verzweigungen mit eeht atherosklerotisehen 
Prozessen zu tun haben; denn wir linden neben den ausgedehnten 
Wueherungen in der Int ima nnd Media der Gefil3e aueh betriehtl iehe 
degenerative Vorginge in Form yon Lipoidablagerungen sowohl in den 
Intimapolstern als aueh in den pfropfartigen Gebilden. Diese Arterio- 
sklerosegeht bemerkenswerterweise in unserem Fall mit einer besonders 
starken proliferativen Komponente einher, indem die Intimawuehe- 
rungen einmal zum Versehlug der Aste bestimmter Arterien gefiihrt 
haben und aul]erdem als pilzf0rmige Vorstiilpungen in weite Hohlr/~ume 
hineinragen. Diese Vorgiinge sind als Endarteriitis obliterans anzu- 
spreehen, die sieh auf dem Boden der Arteriosklerose entwiekelt hat. 

Welehe in der Literatur enthaltenen F~lle lassen sich nun, wenn man 
yon dem Alter absieht, dem unsrigen gegenfiberstellen~. 

Wie ieh eingangs bemerkte, k6nnten dieselben Faktoren, die beim 
Erwaehsenen eine isolierte Pulmonalsklerose verursaehen, aueh beim 
Kinde in Frage kommen. Es fanden sieh aber keine ausreichenden An- 
hMtspunkte daf/ir, dab in unserem Falle eine der immer wieder ge- 
fundenen, bekannten Atiologien wie z. B. die MitrMstenose, das Emphy- 
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sere oder dergleichen, die erwahnten schweren Vergnderungen der 
Lnngenarterien hervorgerufen haben k6nnte. Es bleibt daher Bur noeh 
tibrig, eine kleine Zahl yon hierher geh6rigen Beobsehtungen zu be- 
spreehen, bei denen besondere Entstehungsbedingungen vorznliegen 
scheinen oder, bei denen auf eine Erklgrung der Urssche fiberhsup~ 
verziehtet werden mul3te. Von dersrtigen Fallen sind wohl die ersten 
yon Romberg 3) und Aust 4) verSffentlieht worden. Leider fehlen bei 
beiden Antoren die histologischen Ul~tersuehungen, so dab die ersten 
eingehender untersnehten F~tlle wohl die yon MdncIcebe~y 5) sind. Er  
fand hanptsgehlich die feineren Verzweignngen der Pulmonslarterie 
arteriosklerotiseh verandert, wohingegen der Haupts tamm viel weniger 
mit betroffen war. Wahrend nun Romberg die Ursaehe des Prozesses 
ftir fast unm6glich aufzufinden erkl~rt, sieht Mdndceberg diese in pri- 
m~iren, angeborenen Wandvergnderungen. Ein solches endogenes Mo- 
ment lehnt Rdssle 6) sus der Uber!egung heraus ab, dab das Leiden such 
im h6heren Alter beobaehtet wird. Vielmehr sieht er die Urssehe in 
/ibermgBiger Tgtigkeit des yon den betreffenden GefgBen versorgten 
Organes oder der GefgBe selbst. Pathologiseh.anatomiseh land er in 
seinen F/~llen nut  die feineren Aste befallen, wghrend der Stsmm and 
die gr6Beren Verzweigungen der Pulmonalarterie gi~nzlich frei yon 
stheromat6sen Ver~tndernngen wsren. Dieser Befund wiirde mit d e m  
unsrigen iibereinstimmen, zumal es such in Rdssles F/~llen sehlieBlieh 
zur Endarteriitis obliterans der kleinen GefaBe gekommen war. Im 
Gegensstz dazu besehreibg ScMittJ) einen Fall yon Endsrteriitis d e r  
kleinen Pulmonalisgste, die er aber nieht als Teilerseheinung einer 
Arteriosklerose, sondern sls ganz selbstiindigen ProzeB yon nnklsrer 
Atiologie auffaBt. 

Die Reihe der zur Erklarung der PulmonslsMerose aufgestellten 
Theorien ist abet noch l~tnger. Wie z. B. Saltykow als ]~tiologie ftir die 
Arteriosklerose allgemein groges Gewieht auf toxiseh-infektiSse Noxen 
legt, so gl~ubt Krutzsch s) in einem seiner hierhergeh6rigen Falle iiber- 
mgBiges Zigarettenrauehen als Ursache snschuldigen zu k6nnen. 

In einigen der einschliigigen Arbeiten ist nun interessanterweise 
besonders auf das VerhMten der Pulmonalvenen geaehtet worden. 
Das finden wit z .B.  bei PosseltS), der die Ansieht vertritt ,  dab eine 
Verengerung der Pnlmonslvenen evtl. dutch angeborene Endokarditis 
hervorgerufen, und so e i n d e r  Mitralstenose ~hnlicher Zustand ein- 
getreten sein k6nnte. Besonders abet weist C. Hart 1~ suf Anomalien 
im Berei@e der Pulmonslvenen hin, die er in seinen F/~llen an der Ein= 
miindungsstelle in d e n  linken Vorhof verengert fan& Er maeht ffir 
diese Pulmonalvenenstenose angeborene Gef~BwandsnomMien verant- 
wortlich, wie sic such Mdnckeberg in~ sehaen Fallen als atiologiseh mit- 
beteiligt annimmt. 



236 W. zur LiMen: 

Wie gestaltet sich nun die Erkl~rung der Pathogenese unseres 
t~alles ? Der mikroskopisehe Befund einer ausgedehnten Atherosklerose 
der kleinen Pulmonalisgste im Verein mit der auf ihrem Boden entst~n- 
denen Endarteriitis obliterans brachte zun~ehst die Erkl~rung fiir die 
makroskopiseh auffallendste Erseheinung der ganzen Organvergnde- 
rungen, n~mlieh der gewaltigen reohtsseitigen Herzhypertrophie. ZugMeh 
erkl~rte er die s tarke Itypertrophie der Gef~gwandsehiehten der im Sinne 
des Blutstroms rfiekw/~rts von den arteriosklerotiseh verKnderten Asten 
gelegenen Gef~6abschnitte, die den ganzen dutch die vermehrte I-Ierz- 
arbeit erzeugten Oberdruck auszuhattEn batten. 

Eine dergrtig erhebliehe Atherosklerose bei ei~em so jungen Kinde 
ist nun abet etwas so tmgew6hnliehes, dab sieh die Frage erhebt, kommen 
f~r das Zusgandekommen dieses Prozesses nieht ganz besondere Be- 
dingungen in Betraeht ? Die bekannten Ursaehen der Pulmonalsklerose 
der Erwaehsenen konnten wit sehon aussehlieBen. Geben uns abet die 
vielfaehen zur Erklgrung der in der Literatur erwghnten F~lle angefiihr- 
ten Theorien keine Fingerzeige .~ 

Dutch Vergleich unseres Lungenpr~parates mit Lungen gleiehaltriger 
Kinder wurde unser Augenmerk besonders auf die bei unserem Kinde 
Iestgestellten Pulmonalvenenanomalien hingelenkt, die uns zun~chst 
als nieht wesel~tlieher Natur ersehienen waren. Diese Anomalien be- 
st~nden ia darin, d~fi die Pulmon~lvenen nieht gemeinsam wie normaler~ 
weise ZU gr6geren St~mmen vereinigt in den linker~ Vorhof miinden, 
sondern dab die dam Blur aus den einzelnen Lungenlappen ableitenden 
J~ste getrennt in den Vorhof gelangen. Die Einmtindungsstelle selbst 
erseheint verengt, und es linden sich vor dieser Stelle ampullenartige 
Erweiterungen. Die Vergleiehspr~parate liegen nun erkennen, dab 
dutch die Besonderheiten eine ganz betr~ehtliche Stenose der ableitenden 
Gef~ge bedingt ist. Zun~ehst leuehtet es sehon ein, dab es ein Str6mungs- 
hindernis bedeutet, wenn sich der Blutstrom anstat t  dureh vier gr6f~ere 
Venenst~mme dutch sieben kMnere Gef~fie hindurehzwi~rtgen, muff. 
Wenn nun zu der dadureh bedingten vermehrten I~eibung noeh eine 
Herabsetzung des gesamten Strombettquersehnittes um mehrere Milli- 
meter hinzukommt, so mug d~s Ergebnis eine betr~chtliEhe AbfluB- 
behinderung sein. 

Zugleieh fiel bei dem Vergleieh mit dem n.ormMen Pr~parat die er- 
hebliehe Enge des linkem Vorhofs besonders auf. WShrend die Wand- 
st~rke und der Umfang der Aorta keine Abweiehungen erkennen lieBen, 
iibertraf die Wanddieke des reehten Ventrikels des in i~ede stehenden 
Falles die eines normalen PrSparates um das Doppelte, und die Wand- 
st~rke des linken Ventrikels betrug fast nut  die It~lfte des normaIen. 
Der Umf/~ng der Pulmonal~rterie tibertraf den der Vergleiehsprgparate 
um 10--11 mm. 
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Mit der Feststellung dieser Pulmonalvenenstenose kann unser Fall 
denjenigen yon 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 ghnliche St6rung im Bereich der Lungenvenen 
dureh f6tale Endokarditis zu erklgren. In unserem Falle fehlen fiir 
eine solehe Erkl~rung ausreiehende klinische Anhaltspunkte an Mutter 
und Kind. Pathologisch-anatomisch k0nnte man evtl. die weil~liche 
Verdickung am Rande des weir offenen Foramen ovale als Residuum 
einer Wandendokarditis ansprechen. Wie wit abet weiter unten sehen 
werden, sprechen gewiehtige Momente dafiir, diese Pulmonalvenen- 
anomalie als eine echte MiBbildung anzusehen, die das Kind also yon 
Geburt an besitzt. Der Beginn des ganzen Leidens f~llt daher mit dem 
Moment des ersten vollen Gebrauchs der Lungen zusammen. 

Zun~chst konnte nun das Stromhindernis dutch vermehrte Arbeits- 
leistung des Herzens bewi~ltigt werden; den so entstandenen Uberdruck 
beantwortete die Pulmonalarterie mit Hypertrophie ihrer Wand- 
schiehten; ebenso begann die Herzmuskulatur des reehten Ventrikels 
hypertrophiseh zu werden. Eine Dekompensation wurde so auf Ii~ngere 
Zeit verhtitet. 

Wie kommt es nun aber, dal~ das Kind nicht wie die anderen Fi~lle 
mit angeborenen St6rungen, besonders auch die yon Hart, ein h6heres 
Alter erreicht ? 

Die klinischen Befunde lassen zur Kl~rung hierfiir wieder gi~nzlieh 
im Stich. Wie in den meisten F~llen konnte aueh in dem unsrigen die 
riehtige Diagnose kliniseh nicht gestellt werden, da die Pulmonal- 
sklerose, worauf schon ttomberg hinweist, v611ig symptomlos verlief. 
Vielleicht gibt aber auch hier das Ergebnis tier mikroskopisehen Unter- 
suehung Aufschlul]. 

Erinnern wir uns der auffallenden sinusartigen Aste bestimmter 
Arterien mit im Vergleieh zur Abgangsarterie ganz unverh~ltnismi~l~ig 
schwachen Wand, deren schroffer Obergang yon der dicken, hyperl 
plastischen Wand der Abgangsarterie zur eigenen dfinnen besonders 
in die Augen fiel. Diese Besonderheiten der Wandung lassen reich eine 
angeborene Wandschwhehe dieser Aste annehmen. Ieh glaube nieht, 
dal~ sie dutch die durch Pulmenalvenenstenose bedingte Stauung ent- 
standen sind, denn ieh miii~te dann auch in der Wand dieser Abschnitte 
der Pulmonalarterie irgendwelehe Hyperplasien der Wandelemente 
oder eine sonstige Reaktion auf den erh6hten Druck erwarten. Die 
Bedeutung dieser mi~bildeten Aste fiir das ganze Krankheitsbild liegt 
m. E. darin, dal~ beim Ubertritt des Blutes aus den unter hohem Druck 
stehenden Strecken der Lungenarterien in diese wandschwachen und 
buehtenreiehen R~ume notwendigerweise eine Str6mungsverlangsamung 
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eintrit t  und infolgedessen eine Ersehwerung des WeiterflieBens des 
Blutes. An den Abgangsstellen muB sich daher das Blur den Eintr i t t  
in diese J~ste bei j eder Pulswelle yon neuem erzwingen, w~s diese Ab- 
g~ngsstellen zu den Stellen h6ehster meehanisch-funktioneller Bean- 
spruchung macht. So erkl~rt es sieh denn, d~B gerade an diesen Stellen 
die atherosklerotisehen Ver~nderungen lokalisiert sind. Die Bedingt- 
heit der Atherosklerose in mechanischen Ursachen bringt in unserem 
Fall eine ~ul3erordenttiehe Bindegewebsneubildnng mit sich, so daI3 
es sehlieBlieh ~uf dem Boden der Ar~eriosklerose zur endarteriitisehen 
Einengung und Verstopfung der Lumina kommt. In dem Augenbliek, 
we die obliterierende Endarteriitis starkere Grade erreicht, muB der 
veto Herzen zu fiberwindende Widerstand in der Gefaftbahn immer 
erheblicher werden. MaximMe Hypertrophie der Muskulatur des rechten 
Ventrikels, Iteranziehung Mler Kraftreserven und endliehes Erlahmen 
der Herzkraft  sind die unabwendbaren Folgen der Entwieklung dieser 
endarteriitischen Prozesse, die kliniseh wahrseheinlieh gerade ungefahr 
mit der Zeit der Aufnahme im Sauglingsheim zusammenfallt. 

Die Verhaltnisse am linken Herzen bieten ganz das Bild dar, wie es bei 
vielen Fallen yon Mitralstenose besehrieben ist. Ieh glaube, die Sehlaffheit 
und die geradezu rudiment~re Beschaffenheit des linken Herzens  nieht in 
e~ner angeborenen BildungsanomMie suehen zu miissen, sondern es seheint 
mir alles darauf hinzudeuten, dab das linke Herz in seiner Funktion und 
Entwicklung dureh die immer starker werdende Hypertrophie des rechten 
I-Ierzens direkt meehanisch beeintr~ehtigt worden.ist. Vielleieht spielt 
aueh die in geringerem MaBe zugefiihrte Blutmenge eine Rolle. 

Die Atiologie in unserem Falle dureh die yon der PulmonMvenen- 
stenose verursaehte Druekiiberlastung im kleinen Kreislauf zu erkl~ren, 
halte ieh far die zwangloseste L6sung. Aneh hier zeigt sieh wieder, 
wie wiehtig die Rolle meehaniseh-funktioneller Momente f/ir die Ent- 
stehung v0n Atherosk]erose ist. 

Trotzdem seheint es mir mit Riieksieht auf das auBerordentlich 
jugendiiehe Alter des Kindes unerlaBlich, eine Begiinstigung der Ent- 
wieklung der sklerotisehen Prozesse dureh konstitutionelle Faktoren 
anzunehmen, zumal eine solehe Annahme aueh yon einer Reihe neuerer 
Autoren flit die Arteriosklerose Jugendiieher gemaeht wird. 

So spreohen z. ]3. Binswanger 11) und Schaxel 1~) die Vermutung aus, 
dab die famili~re und jugendiiehe Form der Atherosklerose der Gehirn- 
arterien Beziehungen zu angeborenen Wandhypoplasien dieser GefaBe 
haben k6nnte, und St~immler 1~) sieht seine Falle yon Sklerose der kleinen 
t todenarterien ffir typisehe Beispiele einer rein konstitutionell be- 
dingten, auf lokMer Hypopl~sie beruhenden Atherosklerose an. 

Ganz besonders interessant ist aber die Ansieht yon K. H. Ba~ter~4), 
der bei einem neunmonatigen F6ten mit  Osteogenesis imperfeet~ eine 
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ausgesproehene I typoplasie  der Elast ica interna und  eine typische Athe- 
rosklerose der strumSsen Schilddrfise land,  und  zur Erkliirung hierffir 
yon  einer Anomalie der mesodermalen Blutgef~/~bildung spricht. 

I n  unserem Falle sprechen fiir die Annahme  solcher angeborener 
Gef~13wandhypoplasien an  den arteriosklerotisch verhnderten Asten 
der Lungenarter ie  zunhchst  die im mikroskopisehen Pr~tparat so auf- 
fallende, dfinne W a n d u n g  und  der plStzliche ~)bergang yon  der hyper-  
plastischen W~nd  der Abg~ngsarterie zu dieser sehwachen Wandung  
der jl_ste. Daneben  aber deute t  die H~ufung der Mil]bfldungen auf eine 
allgemeine Minderwertigkeit  der Kons t i tu t ion  des Kindes him Wir  
fanden vor  allem die mil3bildeten Pulmonalvenen,  eine verkfimmerte 
Gallenblase, eine Magenschleimhautinsel des Oesophagus, eine Nieren- 
cyste, einen offenen Duktus  Botalli, ein ebenfalls offenes Foramen  
ovale und  vielleicht z~hlt man  die Weite der Pulmonalar ter ie  und  ihrer 
Verzweigungen auch zu den angeborenen Abnormit~ten.  

Zuletzt  f indet  die Annahme  einer Begiinstigung des Auftretens 
der Pulmonalsklerose bei einem so jungen Kinde durch konstitutionelle 
Fak to ren  eine wesentliche Stfitze in den anamnest ischen Angaben,  die 
auf eine famili~re und erbliche Belastung sehliel~en lassen. 4 Brfider 
des Vaters sind im Alter yon  etwa 2 Jahren  an  ,,]eiehter Zerreil31ichkeit 
der Gef~13e" plStzlich gestorben, und der Vater  selbst leidet an einer 
Erwei terung der Lungenschlagader.  

Ieh  stelle mir  diese erbliehe Belastung mit  Gef~Banomalien als 
eine partielle Mesenchymanoma,lie vor. 
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