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Uber GefiBwandschiidigungen des Lungenkreislaufes
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Mit § Abbildungen im Text.
( Eingegangen am 20. Juli 1939.)

Die Mitbeteiligung des Endokards an Entziindungen der fetalen
Zeit ist vielfiltig bewiesen und bietet neben der kausalen Entstehung
nur noch insofern Interesse, als die Ifolgezustinde einer solchen Ent-
ziindung das urspriingliche Krankheitsgeschehen nicht mehr erkennen
lassen konnen und ihr Charakter der Erkennung Schwicrigkeiten be-
reitet. So ist es im Einzelfall schwierig, ja unmdéglich, eine beobachtete
Deformierung der Klappen oder cine Stenose des Ostiums mit Sicher-
heit als Folge einer Entzindung zu bestimmen.  Auf die Schwierigkeiten
dieser Deutung haben seit Burdeleben (1831) und Fischer (1911) zahl-
reiche Arbeiten, z. B. in letzter Zeit Donat (1939), hingewiesen.

Zumeist sind beim Tode die Verinderungen nur mehr in Form von
derbem, kollagenem Bindegewebe mit elastischen Fasern zu erkennen,
ohne dafl mitunter zellige Reste des fritheren Xrankheitsgeschehens
nachzuweisen sind. B. Fischer hat deswegen auf die Notwendigkeit hin-
vewiesen, den Herzmuskel genauer zu untersuchen, um dort die sicheren,
heweisenden Zeichen der Entziindung darstellen zu konnen. Das ist
in manchen Féllen auch méglich und sichert im Zusammenhang mit der
makroskopischen Eigenart des Klappenfehlers auch die Diagnose der
fetalen Endokarditis.

Es erscheint nur als eine Konsequenz dieser Einstellung, wenn in
dem Organismus des Neugeborenen auch nach weiteren Entziindungs-
erscheinungen gesucht wird. Ist es doch bekannt, daB auBer dem Endo-
kard auch andere Geféliteile und serése Hiute bereits intrauterin an
einer Infektion teilnehmen kénnen. Man wird iiberhaupt gut tun, solchen
bestehenden oder abgelaufenen fetalen Entzindungen und &dhnlichen
Erkrankungen des Siauglingsalters mehr Aufmerksamkeit zuzuwenden.

Der kleine Kreislauf ist mit dem Herzen nicht nur riumlich eng
verbunden, es werden Schiadigungen, die mit dem Nabelblut dem Kdérper
zugefiithrt werden. neben dem Herzen nur noch die Lungen in ihrer Ge-
samtheit durchdringen und hier ihre konzentrierte Wirkung ausiiben.

L Angefertigt auf Anregung und unter Leitung von Doz. Dr. Bredt mit Unter-
stiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft.
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Es lag daher nahe, bei solchen Herzfehlern der Neugeborenen und Klein-
kinder, die makroskopisch bereits die Merkmale eines bestehenden oder
abgelaufenen Entziindungsgeschehens trugen, den kleinen XKreislauf
feingeweblich zu untersuchen. Ein positiver Befund muBte nicht nur
fiir die Pathologie der Lungenschlagader, sondern auch fir die Entschei-
dung ,,fetale ¥ndokarditis oder echte Miibildung® von Bedeutung sein.

Zur Verfiigung standen mir 3 Fille, die makroskopisch an den Herz-
klappen jene Verinderungen zeigten, die im Schrifttum als charakte-
ristisch fiir deren abgelaufene oder rezidivierende Euntziindung be-
schrieben werden.

Die mikroskopische Untersuchung des Herzmuskels bietet nur in
unserem 1. Fall eine, allerdings recht auffillige, Verinderung, die der
kitrzlich voen Donat gegebenen Beschreibung in vieler Hinsicht ver-
gleichbar ist.

Dariiber hinaus finden wir im kleinen Kreislauf gewebliche Vor-
vinge, die zunichst an Hand der Einzelfille dargestellt werden sollen.

1. Fall. Vorgeschichte. Minnliches Neugeborenes von 2200 g Gewicht und
44 em Linge. Der Knabe wurde aus LH.H.L. spontan geboren, Reifezeichen
waren nicht vorhanden. Der Allgemeinzustand nach der Geburt war schlecht. Das
Kind atmete nur oberflichlich. Nach Sanerstoffheatmung und leoral-Lobelin-
Injektionen voriihergehende Besserung. Nach einer Lebensdauer von 18Y/, Stunden
trat trotz weiterer therapeutischer MafBinahmen der Tod ein. Die Mutter war
villig gesund, hatte nur mit 12 Jahren eine geringe Hamoptoe. Schwangerschaft,
Gieburt und Wochenbett verliefen normal. Inshesondere sind wahrend dieser,
der ersten, Schwangerschaft keine Infektionskrankheiten bekannt.

Mukroskopische Sektionsdiagnose (5.-Nr. 1950/33.  Path. Institut der Univ.
Leipzig).  Wirzchenbildung und Raffung der Aortenklappen mit hochgradiger
Stenose des Aortenostiums (abgel. Endokarditis fetalis).  Fndokardfibrose des
linken Ventrikels und Verschwielunyg tiefer Muskelschichten. Ansgedehnte wand.
stiindige Thrombose, besonders an der Kammerscheidewand. MiBige Wandhyper-
trophic und Dilatation des linken Ventrikels. Weit offener Duct. art. Bot. Klappen-
hiamatome der Mitralis, Aspiration von Fruchtwasser in beide Lungen, massive
Blutung in die weichen Hirnhdute. Kleine Dehiscenz der Falx cerebri nnd des
Tentorium cerebelli. Harnsdureinfarkte in den Nierenpapillenspitzen.

Untersuchung des Herzens. a) Makroskopischer Befund. Die HerzgroBe und
iuBere Form sind gehorig, das Epikard ist glatt und zart. Bei der Scktion des
Herzens fillt bereits die starke Verschwiclung der linken Kammerwand auf. Die
Dicke der Kammerwand betrigt links: 6 mm und rechts: 3 mm bet Messung an
der iiblichen Stelle. Der linke Ventrikel ist zu 3/, von festen thrombotischen Massen
ausgefiillt, die vorzugsweise am Ventrikelseptum und an der Vorderwand anhaften.
Die Klappen und Klappenostien sind jedoch vollig frei. Das Endokard des linken
Ventrikels ist grauweill verdickt, und besonders breit an den Stellen. wo die throm-
botischen Massen aufsitzen. Das Lumen des linken Ventrikels ist hochgradig ein-
geengt. Die Mitralsegel sind gehorig gestaltet, nur am SchlieBungsrand ist neben
Klappenhimatomen eine geringe knotchenférmige Verdickung zu erkennen. Die
Tricuspidal- und Pulmonalklappen sind zart und in ihrer Gestalt gehérig. Der
Stamm der Pulmonalis ist weniger weit als der der Aorta. Duct. art. und Foramen
ovale sind weit offen.

b) Histologischer Befund. Das Endokard ist an vielen Stellen verdickt, und
zwar teilweise nur in Form eines gleichsam der Muskulatur aufliegenden breiten
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Bandes aus kernarmem, kollagenem Bindegewebe, das schlieBlich immer schmaler
werdend in das normale Endokard iibergeht. Daneben finden sich deutliche Binde-
gewebsziige und breitere Verdickungen, die noch Reste von Muskelbiindeln in
ihrem Berciche erkennen lassen. In der Tiefe sind ausgedehnte Narbenherde zu
finden, die man etwa mit Narben nach ausgedehnter Myokarditis vergleichen kann.

An den (lefiBen 1aBt sich kein krankhafter Befund erheben.

Neben diesen Narbenzustinden findet sich entsprechend der makroskopisch
erkennbaren Thrombose in ausgedehnten Teilen das Bild einer in Organisation be-
findlichen Thrombose. Das iiberaus zellreiche Granulationsgewebe 1aBt in seinen

Abb. 1. 1. Fall. Endarteritis cines peripheren Lnngenschlagaderastes mit obturierender
Thrombose. Links ohen ausgedehnte Fibrinthromben in Luncenarteriolen,

tieferen dlteren Schichten bereits deutliche Narbenbildung erkennen. so daB an
cinigen Stellen die Grenze nach der geschilderten alten Endokavdverdickung un-
scharf wird.

Immerhin liBt sich im groBen und ganzen dic Zweizeitigkeit der Verdnde-
rungen noch deuntlich dartun.

Entsprechend dem makroskopischen Befund zeigt sich anch im histologischen
Bild an den Aortenklappen eine deutliche Verdickung. Die Kiappen bestehen aus
ziemlich regelmaBigen Gewebszilgen mit maBigem Zellreichtum. Das lindothel
ist iiberall gut erhalten. Zeichen einer frischeren Entziindung kénnen nicht ge-
funden werden.

Histologischer Befund der ILungen. Unvollkommene Entfaltung einzelner
Lungenabschnitte, in zahlreichen Alveolen Odem, starke Blutfillung der Gefifie.
Da und dort in Bronchien und Alveolen entziindliche Zellinfiltrate. In mehreren
grofien Pulmonalarteriendsten finden sich frische obturierende Thromben. Am
Rande derselben beginnende zellige Organisation. Die GefaBwand ist diinn,
die elastischen Fasern sind stark gestreckt. Mittlere und kleinere Pulmonal-
arterieniiste sind ebenfalls von Thromben nahezu verschlossen. dabei findet sich
eine starkere zellige Reaktion der Wand. SchlieBlich sind in der duBlersten Peri-
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pherie Tibrinthromben zu sehen, die das Lumen vollig ausfallen (Abb.1). In der
Wand gréoflerer Venen sind subendothelial kleine knotchenartige Zellhiuvfchen zu
erkennen (Abb. 2).

Zusammenfassung. Bei dem 19V, Stunden alten Kinde sind deutlich
zwei Krankheitsgeschehen zu trennen. Einmal die vollig ausgebeilte
und vernarbte Entziindung des Endokards im Bereiche der Klappen
und der Wand, durch die der Eindruck einer MiBbildung vorgetiuscht
wird. In volliger Ubereinstimmung mit den Angaben im Schrifttum
mdéchten wir derartige Verinderungen des Endokards und Herzmuskels

Abb. 2. 1. Fall. Grofe Lungenveue, subendotheliales Zellknotehen,

als Folge einer schweren Entziindung oder Myokardschidigung mit
nachfolgender Entziindung betrachten.

Als rezidivierender Entzindungsprozell ist jetzt xowohl am Endo-
kard als auch in den Gefallwinden des kleinen Kreislaufes eine Throm-
bose mit zelliger Entziindung der subintimalen Wandteile hervorzu-
heben. Die kunétchenartige Zellproliferation gerade der Lungenvenen
weisen auf bekannte Verdnderungen im Tierexperiment und bei mensch-
licher Allgemeininfektion (Siegmund) hin. Das 18t die Moglichkeit ver-
muten, es mdochte eine Sensibilisierung vorausgegangen sein. Diese
Frage kann jedoch weder durch Angaben der Vorgeschichte noch durch
die gewebliche Eigenart geklirt werden.

Die Thrombose kann ihrer Xntstehung nach sowohl im Herzen als
auch in den Gefillen des kleinen Kreislaufes nach Art der bekannten
Thrombendokarditis bzw. Thrombendangitis gedeutet werden. Dabei
spielen Aufquellungen der subendothelialen Grundsubstanz und zellige

Virchows Archiv, Bd. 3u4. 35
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Reaktionen dieser Schicht sowie die Verletzung des Xndothels eine
Rolle. In unserem Falle handelt es sich um einen bereits vorgeschrittenen
Prozel}, immerhin deutet die frische Fibrinthrombenbildung und die
isolierte subintimale Knotchenbildung der Venen auf eine Fortdauer
des entziindlichen Reizes hin. In der Vorgeschichte ist erwidhnt worden,
daf fiir einen solchen Reiz in diesem Falle keine Angaben vorliegen. Die
ausfithrliche, von der Mutter des Kindes uns selbst gegebene Darstellung
des Schwangerschaftsverlaufes, insbesondere auch der letzten Wochen
und Tage, ergab keinen Hinweis auf die Ursache einer moglichen Xnt-
stechung der Verinderungen. Insbesondere laBt sich eine Influenza
(von Fischer-Wasels in 1 Falle erwithnt) oder eine akute Bronchitis
{ Kockel) oder Gelenkrheumatismus (Hoansen, Fehlauer) ausschlieBen.

Dieses negative Ergebnis der Vorgeschichte 1ift sich anreihen an die
Mitteilung Mimekebergs, Willers und Becks.

Das wenig befriedigende Ergebnis der kausalen Forschung muf
Anlall sein, die gelegentlich geduflerte Anffassung einer nichtentziind-
lichen Entstehung zu erértern. Danach kinnte bel allgemeiner oder
lokaler Blutstauung infolge einer angeborenen Herzmifibildung eine
lokale Thrombose den Beginn des Leidens darstellen mit folgender
Organisation und Narbenbildung. Demygegeniiber sei darauf hingewiesen,
daf} solche Thrombosen bei der Mehrzahl aller Herzmifibildungen nicht
beobachtet werden, dall also der lokalen Endokard:chadigung (Diet-
rich) schon eine Bedeutung beigemessen werden mull. Hinzukommt.
dafl wir selbst in 41 Filleu von angeberenen Herzfeblern niemals dhn-
liche Verinderungen in den Gefallen des kleinen Kreislaufes fanden,
<0 dafl die Annahme wohl zu Recht besteht, dall die Verdnderung am
Herzen und an den Lungengefillen hinsichtlich Ursache, Intensitit und
Zeitdaver eine Einheit darstellen.

2. Fall. Vorgeschichte. -+ Monate und 14 Tage alter Knabe, Zangengeburt.
Geburtsgewicht: 4500,0 g, Seit den ersten Lebenstagen war die Haut des Kindes
blau. besonders beim Nehreien. Es war haufig unruhig, stohnte laut und schnappte
nach Luft. Es nahm nur wenig Nahrung auf. Eine im 1. Lebensmonat vorge-
nommene Rontgenuntersuchung der Brustorgane ergab VergriBerung des Thymus
und Verdringung des Herzens nach links. Am 2%. 3. 36 erfolgte Aufnahme in die
Univ.-Kind.-Klinik Leipzig wegen hochgradiger Cvanose, Atemnot, Unruhe und
dyvspeptischen  Erscheinungen. Die Cyanose fand sich am ganzen Korper, die
Dyspnoe nahm zu, die Nahrung wurde oft abgelehnt. Das Herz war nach links
verbreitert, hatte normale Lage. Herzténe waren rein, die Herzaktion regelmiBig,
frequent und ziewlich kriftigz. Die Leber stand 2!, em unterhalb des Rippen-
hogens. Im EKG. lieB sich eine MiBbildung am Herzen vermuten.

Die Dyspepsie war maBig stark ohne die Zeichen der Tntoxikation. s stellten

sich Untertemperaturen ein und bei zunehmender Cvanose starh das Kind am
6.4.36 im Alter von 4/, Monaten.

Makroskopische Sektionsdiagnose (8.-Nr. 739 36. Path. Inst. d. Univ. leipzig).
Kongenitaler Herzfehler: Transposition der grofen GefiBle mit Verlagerung des
rechten Herzohres neben das linke, groBer subaortaler Septumdefekt, offenes
For. ovale. Persistenz der linken Vena cava sup. Zwei Klappen der Pulmonalis
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und Verengerung derselben. Verrukése Endokarditis einzelner Sehnenfiden der
Mitralis, der Pulmonalklappen und in der Umgebung des Septumdefektes. Sehnen-
fleck dber der Spitze des rechten Ventrikels. Hochgradige Wandhypertrophie und
Dilatation des rechten Herzens. Cyanose der inneren Organe. Abnormes Ligament
zwischen Gallenblase und Colon asc, Dreilappung der linken Lunge.
Untersuchung des Herzens. a) Makroskopischer Befund. Abgesehen von den
sicher miBgebildeten Herzteilen finden sich an mehreren Sehnenfiden und in der
Umgebung des Wanddefektes und auch auf der einen Klappe des engen Pulmonal-
ostiums festhaftende gelblichweifie Wirzchen mit rauher Oberfliche. Die Sehnen-
fiden des Mitralostiums sind verdickt, zum Teil unterbrochen und mit gelhlich-

Abb, 3. 2, Fall. Lupngenschlugaderperipherie mit Fibrinknotcehen und zelliger Proliferation
der subendoethelinlen Zone.

weilen Warzchen bedeckt. An der Vorderseite der Herzspitze tiber dem rechten
Ventrikel eine linsengrofle weillliche verschiebliche Verdickung des Epikards.

b) Histologischer Befund. Die Warzchen in der Unugebung des Septumdefektes
bestehen aus einem lockeren, zellreichen Gewebe mit einzelnen kollagenen Faser-
ziigen. Hier und da liegen einige Rundzellenherde. Es finden sich viele weite,
blutgefilite Capillaren. An einigen Stellen ist der endotheliale Uberzug nicht zu
erkennen, hier sind vielmehr mafBiig breite fibrindse Massen aufgelagert, die sich
an allen Schnitten in gleicher Ausdehnung wiederfinden lassen. Am Herzmuskel
sind keinerlei Veranderungen, insbesondere sind die Gefille unversehrt. Im Be-
reiche des Sehnenflecks ist das epikardiale Bindegewehe deutlich verbreitert durch
lockere. ziemlich zellreiche Fasern. Auffallend sind vereinzelte herdformige, oft
perivasculire Lymphocvtenanhiufungen.

Histologischer Befund der Lungen. Die Lunge ist gut entfaltet und zeigt nur
da und dort kleine Zellinfiltrate in den Septen sowie eine allgemeine Hyperamie.

In den mittleren und kleineren GefaBen, und zwar hiufiger in den Venen als
in den Arterien finden sich die gleichen Bilder, wie sie bei einer Endokarditis beob-
achtet werden in Form von fibrinoiden Verquellungen der subendothelialen Schicht

35%
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und Ausfullung des Lumens mit Fibrinthromben (Abb. 3). Die Organisation der-

sclben ist in verschicdenen Stadien zu sehen, mitunter ist hereits eine Rekanali-
sation des Lumens eingetreten (Abb. 4). An anderen Stellen wélben sich diese
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Abb. b 20 Fall, Subendothelinle Granulombildung eines peripheren Lungenschlagoaderastes
mit spirlichem Pesthunen.

L
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suhendothelialen Fibrinknotchen polypenartig ins Lumen vor (Abb. 5), zumeist
1aBt sich noch eindeutig nachweisen, dafl gie von Endothel iberzogen sind. In

Abho 5.2, Fall, Polypise, in Organisation begriffene. wandstandige Thrombose, Mehrzeitige
Niederschlagsbhildung,

vorgeschrittenen Stadien ist schlieBlich nur noch eine diffuse oder zellige Ver-
dickung der Intima zu erkennen (Abb. 6).

Zusgmmenjassung. Neben der angegebenen HerzmiBbildung, die
sich als iiberaus seltene Form der Transposition der groBen Gefille dar-
stellt mit Anomalien der Herzschleifenbildung (Bredt, 1936) und von
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der im Schrifttum nur 7 Fille mitgeteilt sind, finden wir eine Thromb-
angitis und Thrombendokarditis ebenfalls in der gleichen Weise wie
im 1. Fall in ihren verschiedenen Teilbildern der Organisation und Ans-
heilung. Die Lokalisation der Entziindung im Herzen ist durch den
geringeren Widerstand 'im Bereiche der Fehlbildung der Pulmonal-
klappen zu deuten, wie dies auch in anderen Fillen (z. B. Mdnckeberg,
Willer und Beck) beobachtet wurde. Die Art der geweblichen Reaktion am
Endokard nnd der Intima der Venen und Arterien des kleinen Kreis-
laufes ist gleich. In der Lungenschlagader der Erwachsenen sind ver-
gleichbare Bilder besonders von Wiese und Staemmler beschrieben und
als eigene Erkrankungsform anf-
gestellt worden. Die geweblichen
Verinderungen beschrieb Staemm-
ler folgendermaflen:

,»Die Erkrankung beginnt mit
einer Wucherung und "Abldsung  des
Eundothels in mittleren und kleineren
Arterjendasten unter Bildung von fibri-
noiden Thromben aus Irythrocyten
und Serumanteilen im Bereiche dieser
gewucherten und aktivierten Indo-
thelzellen.  Die Thromben werden in
kurzer Zeit organisiert, von Binde-

Abb. 6, 2. Fall. Fibrise Intimahyperplazie
i eines grioferen Lungenschlagaderastes,
gewebe und Blutgefafen durchwachsen Altestes Stadinm,

und so in cin gefifirciches Granula-
tionsgewebe, spiter narbiges Bindegewebe wmgewandelt, dafl die Lichtung der
Arterien hochgradig cingeengt oder verschlossen wird,”

Die hier gegebene Schilderuny und inshesondere die Abbildungen,
z. B. Abb. 10 und 11 von Steemmler, laszen keinen Zweifel an der Gleich-
heit der Verdnderungen. Die geduflerte Auffassung, dafl es sich um
die Folge einer primiiren oder essentiellen Hypertonie im kleinen Kreis-
lauf handelt, maehte ich fiir die Deutung unseres Falles, bei dem es sich
um ein 4!/, Monate altes Kind handelt, nicht in Betracht ziehen. Da-
gegen ist die Frage zu erdrtern, ob etwa die vorhandene Transposition
der grofien HerzgefiBe im Sinne eines Uberdruckes im kleinen Kreislauf
bewertet werden mull, wodurch es dann zu einer Gefalwandschidigung
gekommen sein kénnte. Wie an 7 cigenen, an anderer Stelle noch mit-
zuteilenden, Fillen von gekreuzter Transposition der groflen Gefile
nachgewiesen werden konnte, ist eine Thrombenbildung im kleinen
Kreislauf bei allen jenen Fillen nicht zu finden, bei denen entziindliche
Klappenverinderungen des Herzens fehlen. Auf die gelegentlich be-
schriebene Sklerose der Pulmonalarterien bei kongenitalen Herzfehlern
(Witjen) soll an anderer Stelle niher eingegangen werden. Wir sind
der Meinung, daf3 der angeborene Herzfehler in diesen Fillen nicht die
alleinige Ursache ist. Aber selbst wenn wir von der Auffassung aus-
gehen, daB im kleinen Kreislauf ein Uberdruck geherrscht hat, so mufl
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dieser Uberdruck doch grundsitzlich anders bewertet werden als eine
primére Hypertonie, die in ihrem Anfangsstadium auf einer Dauerkon-
traktion der Arteriolen beruht mit folgender Hypertrophie der Musku-
latur, Herzhypertrophie und Zunahme der elastischen Fasern in allen
Wandschichten. Frst nach weiteren zwei Stadien, in denen es zu schwe-
reren Wandschédigungen komint, treten auf der geschidigten Intima
unter Mithbeteiligung von Zirkulationsstérungen Thromben auf mit
Endothelwucherung und Organisation (Staemmler).

In unserem Falle miiite ein AbfluBhindernis angenommen werden,
mit Blutstauung und Erweiterung der Gefille. Dieser Vorgang allein
ist, wie ja bereits der er-
wahnte Vergleich in allen
anderen Fillen zeigt, keine
Ursache fiir eine stirkerc

Wandschidigung  mit
Thrombenbildung.  Viel-
mehr ist der fhim vorste-
henden beschriebene Fall
ausgezeichnet  durch  die
sicheren Entziindungsvor-
ginge am Endokard des
linken Ventrikels.  Wir
moehten diese gleichzeitig
zu  beobhachtende, sehr
seltene  Besonderheit fir
Abb. 7. G0 Falll Peripherer Lungenschlagaderast mit \\'esensgleich halten und
Intimugranulom und lokeler Zerstorung der Media. dem Spmchgebmuch fol-

cend  von  Thromben-
dangitis sprechen. Die histologische Untersuchung zeigt uns, dal3 neben
der Fibrinthrombose hier zellige Granulome zu finden sind, die einmal
erinnern an die in unserem 1. Fall beobachteten frischen subendothe-
lialen Knotchen, zum anderen aber auf die ausgesprochenen herd-
formigen Verdnderungen unseres nichsten Falles hinweisen.

3. Fall. Vorgeschichte. 5 Monate und 3 Tage alter Knabe. Die EKitern und cin
Bruder waren vollig gesund. Geburtsveriauf und -gewicht waren normal. Bald
nach der Geburt fiel eine Blausucht auf, die in wechselnder Stirke auch spiterhin
bestand. Am 25.3.38 wurde das Kind in die Unirv.-Kind.-Klinik Leipzig auf-
genommen, wegen Atembeschwerden und Lrnihrungsschwierigkeiten. Das Kind
schrie oft, war am ganzen Korper cyanotisch und hatte oft Anfille von Dyspnoe.
Das Herz war nach links verbreitert. die Téne waren rein. Die linke Brustwand
wolbte sich etwas vor. Weiterhin zeigte sich im EKG. ecine auffallende Links-
‘hypertrophie. Es bestand eine geringe Rachitis. Die Nahrungsaufnahme stieB
oft durch Ablehnung auf Schwierigkeiten. Fieber war nie zu beobachten. Am
2. 4. 38 trat der Tod unter starken Atembeschwerden, Cyanose und Meteorismus
ein. Uber den Lungen konnten zuletzt feuchte Rasselgeriusche festgestellt werden,

Malroskopische Sektionsdiagnose (8.-Nr. 743/38. Path. Inst. d. Univ. Leipzig).
Angeborener Herzfehler: Abgelanfene Endokarditis (?) der Tricuspidalklappen
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mit Atresie des Tricuspidalostinms (Nische mit runder erkennbarer Narbe und
lokaler Thrombose). Hochgradige Pulmonalstenose. Fiir feine Sonde durch-
gangiger Duct. art. Hochgradige VergréBerung des Herzens, Cyanose der Lungen,
Leher, Nieren, Milz und Darmschleimhaut. PfennigstiickgroBes ins Pankreas pene-
trierendes Ulcus mit chronischer, hypertrophischer Schleimhautentziindung in der
Umgebung.

Untersuchung des Herzens. a) Makroskopischer Befund. Fast kugelig gestaltetes
Herz mit weiter Aorta, von der ein diinner, fiir feinste Sonde durechgingiger Duct.
art. zu der feinen, ctwa stricknadeldicken Pulmonalis fithrt, die in ihrem herz-
nahen Teil iber dem Ostium vollig obliteriert ist. Der rechte Ventrikel ist zu einem
kaum erbsgroBen Hohlraum verkleinert, der rechte Vorhof ist weit und ist mit
dem linken Vorhof durch
ein  weit offenes For.
ovale verbunden. Letz-
teres zeigt die Valvula
i IForm eines Bandes.
An Stelle der Tricuspi-
dalis st c¢ine Nische zu
sehen  mit  deutlicher
Narbe und festhaftendem
Blutgerinnsel. Unterhalb
des  Blutgerinnsels  ein-
zelne stummelartige, mit-
einander verwachsene
Reste der Schnenfiden.
Der  Sinus  coronarius
miindet  an  richtiger
Stefle und  zeigt eine
zweite Mindunyg im lin-
ken Vorhof. Die Valvula
Thebesit ist bandartig
sestaltet,  Die Mitralis
148t neben einem  typi-

Sg‘hi‘“ -"\“”"”5('%-'01 lne Abb. 3. 3. Fall. Verkalkung und Verfettung eincs
Unterteilung  des hinte- umschrichenen granuwlomartigen Wandschadens der

ren Segels in vier kleine Lungenschlogaderperipherie (Spiatstadiam).

Teile erkennen, sie werden

durch zwei Papillarmuskeln gestrafft. Die Kranzgefiafle gehen an richtiger Stelle
ab, der absteigende Ast des linken Kranzgefalles ist besonders stark.

b) Histologischer Befund. Histologiseh ist im Bereich der Tricuspidalis, und
zwar der beschriebenen verdickten Sehnenfiden noch zellreiches Bindegewebe
zu erkennen. Der Herzmuskel selbst laBt einen besonderen Befund vermissen.

Histologischer Befund der Lungen. Im Parenchym eine Bronchitis und fleckige
Bronchopneumonie. Das GefdBsystem ist schwerer verindert. Tn mehreren grofien
Asten der A. pulm. finden sich ausgedehnte umschricbene. zum Teil knitchen-
artige Verdickungen der Intima mit erbaltenem Tndothel. In diesen mehr oder
minder zelligen Knotehen sind feine elastische Fiserchen zu sehen. Ahnlich ver-
indert sind die mittleren und kleineren GefaBliste, wobel die zellige Granulom-
bildung noch deutlicher wird und insbesondere hervortritt, daBl die mittieren
GefaBwandschichten in den ProzeB einbezogen sind (Abb. 7).

An anderen Stellen finden sich polypése Auflagerungen im GefiBinneren mit
Organisation, wobei deutliche Kalkniederschlagsbildung (Abb. §) und auch Fett-
niederschlige zu finden sind, wie bei GefaBsklerosen. Frische Fibrinauflagerungen
zeigen sich nur selten. Neben diesen umschriebenen Wandverinderungen sind noch
flache Hyperplasien der Intima groBerer GefiBe zu beobachten.
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Zusammenfussung. Dieser 3. Fall hietet durch die Hiufung der an-
geborenen und erworbenen Erkrankungen zunédchst einige Schwierig-
keiten. Wir méchten unter Beriicksichtigung der klinischen Mitteilungen
die geschilderten Befunde dahin deuten, daB bei einer vorhandenen
miBgebildeten Tricuspidalis eine Entziindung der Klappen eintrat, ohne
daB der genaue Zeitpunkt vor oder nach der Geburt sicher zu bestimmen
wire. Dic Entziindung fithrte im Bereiche der Tricuspidalis zur v&lligen
Atresie mit lokaler Thrombose. Ob die Pulmonalatresie auch auf diesen
Entziindungsprozefl zuriickgefithrt werden mul, liel sich nicht mehr
bestimmen. Die Umwandlungen im Gebict der Lungenschlagader weisen
darauf hin, da hier ein den Klappenverinderungen gleicher und gleich
alter Vorgang vorliegt. Die Granulombildung mit und ohne Wand-
entziindung zeigt die noch floriden Zustinde, die faserige Ausheilung,
Verkalkung und Fettniederschlagsbildung im Bereiche der Polster zeigt
Endstadien.  SchlieBlich deuten frische Fibrinniederschlige auf den
fortschreitenden Charakter des Leidens hin.

Besprechung.

Bei aller geweblichen Verschiedenheit der Verdnderungen in den
geschilderten 3 Fillen kann doch auf das Gemeinsame hingewiesen
werden, das wir darin erblicken, daBl es sich win Falle handelt, die am
Endokard die geweblichen Zeichen der Entziindung aufweisen. Wahrend
bei den 2 letzten Fillen diese Entzundung sich einem vorhandenen Herz-
fehler aufgepfropft hat, ist bei dem 1. Fall ein Musterbeispiel jener gar
nicht so seltenen entziindlichen Herzfehler gegeben. die sich bevorzugt
am linken Herzen finden. Die Verinderungen am Endokard und Herz-
muskel dieses Falles sind eindeutig und lassen sich leicht einreihen in
die verschiedenen Beobuchtungen des Schrifttums. Zu dem Rezidiv
im Herzen tritt hier ein wesensinifBig gleicher ProzeB an den Lungen-
gefiilen. der seiner Art nach sich als Entzindung bestimmen lifit.

Wir méchten daraus schlieBen, dafi die Entziindungsvorginge des
fetalen Organismus viel weitergreifend sind und haufiger und intensiver,
als dies bisher bekannt war, auch den kleinen Kreislaut einbeziehen.

Die 2 nichsten Fille lassen, abgeschen von ihrer Beziehung zu echten
MiBbildungen, besondere Eigenarten dieses Entziindungsprozesses er-
kennen, indem wir neben ausgedehnten Thrombosen auch, subendo-
thelial gelegen, zellige Granulome nachweisen konnten und schliefflich
aunsgedehnte lokale Wandzerstérung.

Bei beiden Fillen handelt es sich um mehrere Monate alte Kinder.
bei denen die Moglichkeit nicht von der Hand zu weisen ist. daf3 auch
‘extrauterine Schidigungen mitgewirkt haben kénnten. Es handelt sich
um QOrganismen, die ncben ihren angeborenen Kreislaufstérungen, die
zu erheblicher Gyanose gefithrt haben, auch noch erworbene Krankheiten
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aufweisen. Z. B. muf auf das Duodenalgeschwiir des letzten Falles hin-
gewiczen werden. So kann hier ein besonderer Entstehungsmechanis-
mus im Sinne einer Sensibilisierung angenommen werden, ohne dal}
der morphologische Befund eine beweisende Grundlage hierfiir geben
kénnte. In diesem Sinne diirften die Granulome entsprechend der Mit-
teilung Siegmunds zu bewerten sein.

Im Schrifttum {iber Erkrankungen der Lungenstrombahn haben Knepper
und Waaler (1935) auf die Moglichkeit einer experimentellen Erzeugung hyper-
ergischer Arteriitis an Lungengefaflen hingewiesen; eine besondere Rolle wurde
der funktioncllen Belastung dabei zugeschrieben. Die in der Kaninchenlunge beob-
achteten Gefawandveranderungen waren durch subendotheliale Grundsubstanz-
verquellung mit Granulombildung charakterisiort. Der Gewebsschaden griff auch
auf die Media iber. Wepler (1938) sah bei einem 3tigigen Neugeborenen (cineiiger
Zwilling, der andere Zwilling bliech am Leben), dessen Mutter kurz nach der vor-
zeitigen Entbindang schwere cklamptische Anfille bekam, eine Thromboend-
arteriitis der Lungenschlayader mit pilzfsrmigen Wuchernngen des Endotbels,
weitmaschiger Netzbildung und Fibrinabhscheidung in den Maschen, Radiarstellung
des Endothels, Fibrinthromben mit Verlegung des Lumens ohne Mediaverande-
rungen. Iir deuatet diese Befunde als Folgen der matterlichen Eklampsie. In An-
lehnung an Domagk, Masuyi, Knepper, v. Bud sieht Wepler im Grundleiden (k-
lampeic) eine allergische Reaktion und betrachtet die GefiBverinderungen, ins.
besondere die IKndothelwucherung und -ablosung als spezifische Antigen-Anti-
kérperreaktion. Umgekehrt ist er auch der Meinung, dall das Gewebsbhild der Ge-
faBerkrankung scines Falles in seinen charakteristischen Forimen eine weitere
Stiitze fiir die Theorie von der allergischen Natur der Eklampsic sein kann. Auch
weist er auf die Ahnlichkeit seiner Befunde mit denen Hieses in den Lungen Ir-
wachsener hin.

Diese Mittelung Weplers wird in weiteren Fillen nachgepriift werden
miissen, weil sie geeignet ist, uns in der Ursachenforschung kindlicher
Gefdllerkrankungen zu férdern. Dabel mufl auch dem Schicksal der
lebenden Kinder eklamptischer Mitter Autmerksamkeit geschenkt
werden, denn die Gefiflwandschiden kénnten nach Abklingen der
floriden lrkrankung manche Anfilligkeit des Organs dem Verstandnis
niherbringen. Dafl die Vorgeschichte uns in allen unseren Fillen iiber
die kausale Entstehung im Stiche 1aBt, wurde bereits hervorgehoben.
Die Seltenheit dieser Erkrankung macht die Entscheidung dber die
Bedeutung cinzelner anamnestischer Angaben schwierig: immerhin wird
es anch hier das weitere Bemithen bleiben miissen, durch genaue Kr-
forschung des Schwangerschaftsverlaufes Anhaltspunkte fir die weitere
Beurteilung zu gewinnen.

Der letzte, an Lebenszeit dlteste Fall gibt uns einige Hinweise auf
das Schicksal der so erkrankten Lungengefille. So wie das entziindete
Endokard der Herzklappen und der Herzwand mit Vernarbung, Ver-
kalkung und auch Fettniederschligen ausheilt, so kdnnen wir schon
im 2. Fall eine fibrése Verbreiterung der Intima einzelner Gefille finden,
um schlieBlich im 3. Fall neben den frischen Entziindungsvorgingen
im Bereiche der bindegewebig durchsetzten Granulome Neubildung
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von elastischen Fasern, Kalk- und Fettniederschlige zu finden. Daneben
waren auch noch sehr flache, zellarme Intimahyperplasien vorhanden.
Wir moéchten in diesen ausheilenden und hinzutretenden Umwand-
lungen einen Hinweis darauf erblicken, dafl nach Abklingen der akuten
Entzindungsvorginge sich schlieBlich sklerotische Wandverinderungen
ergeben, die weiterhin degenerativen Umwandlungen unterworfen sind.
Sie wiirden dann in héherem Lebensalter einen Zusammenhang mit
dem ehemaligen Entziindungsprozell nicht unmittelbar erkennen lassen.
Wir sind deshalb der Meinung, dall bei kindlicher Lungenschlag-
aderverhirtung und gleichzeitigen Herzklappenfehlern an Ausheilungs-
zustinde solcher Gefillwandentziindungen gedacht werden muf3. Bei
Erwachsenen konnten Jdger w. a. die Ausheilungsform entziindlicher
Gefallwanderkrankungen ausfithrlich beschreiben.

Zusammenfassung,

1. Es werden 3 ITille von Neugeborenen und Sduglingen mitgeteilt
deren Fndokard frische und alte Entziindungsverinderungen aufwies
2 dieser Fille haben aullerdem eine echte Herzmifibildung.

2. An den Lungengefifien konnten gewebliche Erkrankungen be-
schrieben werden, die durch Thrombenbildung, zellige Proliferation und
Organisation, Granulombildung, Narben und Faserbildung, Verkalkung
und Verfettung ausgezeichnet sind und die als verschiedene Studien
eines entziindlichen Gefiliprozesses angesehen werden.

3. Entsprechend der Endokarditis des Herzens mull die Erkrankung
der Lungengefille als fetale Thrombangitis bezeichnet werden.

4. Frithkindliche Falle von Sklerosen der Lungenschlagadern kénnen
Ausheilungszustinde einer fetalen Thrombangitis sein.

5. Die geschilderten Verdnderungen konnten nur bei gleichzeitiger
Euntziindung des Endokards gefunden werden. In 41 Kontrollfillen
von angeborenen HerzmiBlbildungen werden diese Verdnderungen ver-
mifit.
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